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VYSKYT A VYZNAM BILKOVIN

o Hlavnim stavebnim materialem bunek a tkani

o Jedinym zdrojem dusiku pro heterotrofni
organizmy

o Stavebnimi a funkcénimi slozkami zivych
organizmu

o Neustale se odbouravaji a znovu se tvori

» biologicky polocas existence - > od nékolika minut
(insulin) az po 180 dnt (svalové bilkoviny)

o Bilkoviny jsou stépeny na aminokyseliny a z nich

jsou opét syntetizovany nové bilkoviny v procesu

zvaném proteosyntéza - rizen nukleovymi
kyselinami
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ENZYMATICKE STEPENI BILKOVIN -
PROTEOLYSA

o Stépeni bilkovin katalyzuji proteolytické enzymy PROTEASY

a) endopeptidazy - stépi peptidicke Vazby uvnitr
retézce bilkoviny za vzniku smeési peptidu rizné délky a
velikosti

b) exopeptidazy - odstépuji pouze koncové
aminokyseliny z bilkovinné molekuly

- karboxypeptidazy - odstepuji C-koncové
aminokyseliny (s volnou COOH skupinou)

- aminopeptidazy - odstepuji N-koncové
aminokyseliny (s volnou - NH, skupinou)

Podle mechanismu stépeni a konstrukce aktivniho mista
délime proteasy do 4 skupin na:

a) serinoveé

b) cysteinové

d) metalloproteasy

e) aspartatové proteasy
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Podle ucelu a mista ucinku delime proteazy na:

1) Zaludeéni endopeptidazy

o Pepsin

o pepsin C (gastricin)

o Chymosin — v zaludku savé¢ich mladat -nahrazuje nedostatecné produkovany
pepsin a specificky stépi mléénou bilkovinu kasein.

2.Proteasy pankreatické stavy

o Aktivovana pankreaticka stava obsahuje 7 odlisnych proteaz

. trypsin, chymotrypsin A, B a C, elastaza a
karboxypeptidazy A a B.

3. Enzymy strevni stavy

o Jsou syntetizovany v bunkach tenkého streva:
« aminopeptidazy a dipeptidazy.
4. Protazy stépici tkanové bilkoviny
o Vlysozomech — kathepsiny B, D, L, H, S, M a T.
Kolagenaza + dalsi hydrolazy:
ribonukleaza, deoxyribonukleaza, fosfataza , arylsulfataza a
glykosidazy.




o Vzniklé aminokyseliny se stavaji casti hotovosti -
poolu v organizmu.
o AMK pouzity na:
a) syntézu telnich bilkovin
b) syntézu jinych biologicky vyznamnych
dusikatych latek (nikotinamid, kreatin,
purinové a pyrimidinové nukleové baze atd.)
c) metabolické palivo a zdroj energie pri
hladovéni nebo poruchach metabolizmu
(diabetes)




METABOLISMUS AMINOKYSELIN

1) Transaminace

2) Dekarboxylace

3) Aldolové stépeni

4)  Odbourani uhlikatych koster aminokyselin




1) TRANSAMINACE

o katalyzuji aminotransferazy ( drive transaminasy)
o kofaktorem je pyridoxalfosfat (vitamin By).

o Aminokyselina se vaze aminoskupinou na aldehydickou skupinu
pyridoxalfosfatu

-> Aldimin (Schiffovy baze) - dochazi k odstépeni vody — aldinin tautomerizuje
-> ketimin - aduje vodu a stépi se na a-ketokyselinu a pyridoxamin.
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Transaminace je vratna

o Pouzitim a-ketoglutaratu se odpadni aminoskupiny shromazduji do kyseliny
glutamové -> za katalyzy glutamatdehydrogenazy rozkladana na amoniak a a-
ketoglutarat, ktery v této reakei cirkuluje = transdeaminace (kofaktorem
glutamatdehydrogenazy je NAD* (pripadné 1 NADP™))




2) DEKARBOXYLACE

o Dekarboxylace je zahajovana stejnou reakei jako
transaminace

o 7Z aldiminu se rychle odstépuje karboxylova skupina
aminokyseliny jako CO, a aldimin se transformuje na
chinonimid (nestabilni a zpétnou rezonanci se
rearomatizuje na aldimin) a po adici vody na dvojnou vazbu
se stépi na amin a pyridoxalfosfat.
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3) ALDOLOVE STEPENI

o stepeni probiha jen u aminokyselin nesoucich na
B-uhliku hydroxylovou skupinu - threonin a serin

o 1. reakce - jako u transaminace
e po vzniku aldiminu se v pripadeé Thr odstepi
acetaldehyd (u Ser vznika formaldehyd detoxikovany

navazanim na tetrahydrofolat) a rezonan¢nim
presunem dvojnych vazeb vznika chinonimid

-> zpetnou rezonanci prechazi na aldimin, ktery se po
adici vody na dvojnou vazbu stépi na glycin a
pyridoxalfosfat

Na rozdil od transaminace jsou dekarboxylace a
aldolové Stépeni nevratnymi reakcemi ‘




4) ODBOURANI UHLIKATYCH KOSTER

—

AMINOKYSELIN

Odbourani uhlikovych koster vsech kodovanych aminokyselin vede
k sedmi dvou-az pétiuhlikatym produktiim — mohou se zapojit do
metabolismu sacharidi nebo lipida

Podle téchto produktli délime aminokyseliny do nasledujicich skupin:

. Glukogenni

D O

Z jejich skeletli vznikaji pouze produkty biogeneze sacharidia —
pyruvat a oxalacetat, nebo meziprodukty citratového cyklu, které se
v ném transformuji na oxalacetat

Ala, Ser, Thr, Cys, Gly, Met, Gln, Glu, Asn, Asp, His, Arg, Pro

. Ketogenni

Z jejich skelett vznikaji jeden, nebo dva meziprodukty biogeneze
lipid — acetyl-CoA nebo acetoacetyl-CoA

Val, Leu, Ile, Lys

. Glukogenni a ketogenni

Z jejich skelett vznikaji dva meziprodukty, jeden je acetyl-CoA nebo
acetoacetat a druhy je sukcinat, nebo fumarat

Phe, Tyr, Trp




4.1. ODBOURANI UHLIKATYCH KOSTER
GLUKOGENNICH AMINOKYSELIN

o Trinact kédovanych glukogennich aminokyselin
rozdélujeme do tri skupin podle produktu odbourani:

1. Alifatické aminokyseliny se 2 az 4 atomy uhliku (Ala,

Ser, Cys, Thr, Gly)

2. Kyselina asparagova a asparagin (Asp, Asn)

3. Kyselina glutamova, glutamin, arginin, prolin a
histidin (Glu, GLn, Arg, Pro, His)




1. ALIFATICKE AMINOKYSELINY SE 2 AZ 4
ATOMY UHLIKU (ALA, SER, CYS, THR, GLY)

o Alanin poskytuje transaminaci pyruvat

o Serin a threonin poskytuji glycin

o Cystein se oxiduje na cysteinsulfinat a obé
tyto slouceniny reaguji transaminaci na 3-

merkaptopyruvat

e Poslednim stupném oxidace cysteinu je cysteat
ktery dekarboxylaci poskytuje biogenni amin —

taurin

o Glycin se za katalyzy
serinhydroxymethyltransferazy prevadi na serin

a ten je serindehydratazou dehydratovan na
pyruvat
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2. KYSELINA ASPARAGOVA A ASPARAGIN
(ASP, ASN)

o Asparagin se za katalyzy asparaginazy deaminuje na
kys. asparagovou, ktera se aspartatdehydrogenazou
prevadi na oxalacetat (transaminace)

o Kys. asparagova se rovnéz ucastni ornithinového
cyklu, kde se prevadi na fumarat
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3. KYSELINA GLUTAMOVA, GLUTAMIN,
ARGININ, PROLIN A HISTIDIN (GLU, GLN,
ARG, PRO, HIS)

o Glutamin se za katalyzy glutaminsynthethasy (ligaza)
deaminuje na kys. glutamovou, ktera se dale odbourava
transaminaci, nebo dehydrogenaci na 2-oxo-glutarat - >
citratovy cyklus

o Arginin se pomoci arginazy stépi na ornithin a ten je
flavinovou dehydrogenazou prevadén na glutamat-y-
semialdehyd a ten je pomoci dehydrogenazy s kofaktorem
NAD® oxidovan na kys. glutamovou

o Prolin je flavinovou dehydrogenazou prevadén na
pyrrolin-5-karboxylat a ten je hydrolyzovan na glutamat-
y-semialdehyd.

o Histidin je histidazou deaminovan na kys. urokanovou a
ta je hydrolyzovana nejprve na 4-imidazolon-5-yl-3-
propionovou kyselinu a dale na N-formiminoglutamovou
kyselinu, ktera se stépi tetrahydrofolatovm kofaktorem na
formimino-tetrahydrofolat a kys. glutamovou
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