
Лекция №16

Катаболизм аминокислот. 
Декарбоксилирование аминокислот. Биогенные 

амины и пути их обезвреживания. 
Индивидуальные пути превращения

фенилаланина и тирозина





Катаболизм аминокислот

1. Судьба углеродного скелета аминокислот.

• Основной путь использования остатков 
аминокислот – глюконеогенез.

• Синтез кетоновых тел из лиз, лей, трипт, 
тир, фен, илей.



• Биосинтез заменимых аминокислот (ала, 
асп, асн, сер, гли, глу, глн, про).

• Углеродный скелет этих аминокислот 
образуется из глюкозы, источником α-
аминогруппы служит глутамат.



Синтез заменимых аминокислот



Участие аминокислот в синтезе 

кетоновых тел и глюкозы



2.Декарбоксилирование аминокислот

• В тканях млекопитающих 
декарбоксилированию подвергаются три, 
тир, вал, гис, глу, цис, арг, орн, SAM, ДОФА, 
5 – окситриптофан и др. Амины, 
образовавшиеся при декарбоксилировании 
аминокислот, являются биологически 
активными веществами.









• Биогенные амины выполняют функции
нейромедиаторов (серотонин, дофамин, 
ГАМК), гормонов (норадреналин, 
адреналин), регуляторных факторов 
местного действия (гистамин, карнозин, 
спермин).

Декарбоксилирование некоторых 

аминокислот



Декарбоксилирование орнитина
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Биологическая роль полиаминов

• Спермидин и спермин являются регуляторами 
клеточного деления,стимулируют транскрипцию и 
трансляцию.Их концент рация сильно возрастает 
при интенсивной пролиферации тканей.



Декарбоксилирование гистидина



Биологическая роль гистамина

• Гистамин стимулирует секрецию 
желудочного сока, слюны.

• Повышает проницаемость капилляров, 
вызывает отеки, снижает АД

• Сокращает гладкую мускулатуру легких, 
вызывает удушье

• Участвует в формировании 
воспалительной и аллергической 
реакциях

• Является нейромедиатором и медиатором 
боли.



Декарбоксилирование триптофана





Биологическая роль серотонина

• Серотонин– является нейромедиатором.

• Стимулирует сокращение гладкой 
мускулатуры, сужает сосуды гладкой 
мускулатуры, регулирует АД. Образует 
гормон – мелатонин, который регулирует 
суточные и сезонные изменения 
метаболизма и репродуктивные функции



Образование и биороль ГАМК 

• ГАМК образуется в нервных клетках, она 
служит основным тормозным медиатором 
высших отделов мозга

• Цикл превращений ГАМК в мозге включает 
три сопряженных реакции –
глутаматдекарбоксилазную, 
аминотрансферазную и дегидрогеназную
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• ГАМК увеличивает проницаемость 
постсинаптических мембран для ионов К+, 
что вызывает торможение нервного 
импульса, улучшает кровоснабжение 
головного мозга и дыхательную активность 
нервной ткани

• Лекарства гаммалон или аминалон, 
применяемые при атеросклерозе, 
гипертонии, эпилепсии, нарушениях 
мозгового кровоснабжения.



3. Инактивация биогенных аминов

• Избыточное накопление биогенных аминов 
может вызвать различные патологические 
отклонения.

Механизм инактивации аминов:

• Метилирование с участием SAM  под 
действием метилтрансфераз (так 
инактивируется гистамин, адреналин)







Обмен отдельных аминокислот

4.Обмен фенилаланина и тирозина в печени и 
других тканях и возможные его нарушения

• Фенилаланин – незаменимая аминокислота. В 
процессе метаболизма в разных тканях 
превращается в тирозин. Эта реакция 
катализируется специфической монооксидазой –
фенилаланингидроксилазой, кофактором которой 
служит тетрагидробиотерин (Н4БП). Далее 
начинается метаболизм тирозина в разных 
тканях.



• Особенности обмена тирозина в печени. Здесь 
катаболизм тирозина происходит до конечных 
продуктов – СО2, Н2О через фумарат и 
ацетоацетат.

• На первой стадии происходит 
трансаминирование тирозина с α-кетоглутаратом 
с образованием n-гидроксифенилпирувата.

• П-гидроксифенилпируват окисляется в 
гомогентизиновую кислоту через 
декарбоксилирование и перенос боковой цепи. 
Данная реакция катализируется ферментом n-
гидроксифенилпируватдиоксигеназой с 
коферментом Fe2+.



• Разрыв бензольного ядра идет под действием 
диоксигеназы гомогентизиновой кислоты с 
участием витамина С, Fe2+ и приводит к 
образованию фумарилацетата.

• Гидролиз фумарилацетата под действием 
фумарилацетоацетатгидролазы приводит к 
образованию фумарата и ацетоацетата. Фумарат 
может окисляться до СО2 и Н2О , а может идти на 
глюконеогенез. Ацетоацетат окисляется как 
кетоновое тело до СО2, Н2О, АТФ.

• В печени здоровых людей небольшая часть 
фенилаланина превращается в фениллактат и 
фенилацетилглутамин.



Обмен фенилаланина и тирозина



• При нарушении основного пути превращения  
фенилаланина в тирозин этот путь становится 
главным. Это происходит из-за дефекта 
фенилаланингидроксилазы, что приводит к 
заболеванию – фенилкетонурии. Выделяют 2 
формы ФКУ:

• Классическая ФКУ – связана с мутациями в гене 
фенилаланингидроксилазы, что приводит к 
снижению активности фермента или полной его 
инактивации. Концентрация фенилаланина в 
крови повышается в 20-30, раз в моче резко 
возрастает концентрация фенилпирувата и 
фениллактата при полном отсутствии их в норме. 
Проявления ФКУ – умственная и физическая 
недостаточность. Частота заболевания: 1:10000 
новорожденных.



Нарушения обмена фенилаланина и тирозина







Причины фенилкетонурии







• Тяжелые проявления ФКУ связаны с токсическим 
действием фенилаланина, фенилпирувата, 
фениллактата на клетки мозги тормозится синтез 
нейромедиаторов.

• Вариантная ФКУ (коферментзависимая 
гиперфенилаланиемия). Это следствие мутации 
генов, контролирующие метаболизм Н4БП. 
Частота заболевания 1-2:1000000. При этом 
нарушается метаболизм фенилаланина, тирозина 
и триптофана. Наблюдаются тяжелые 
неврологические нарушения и раняя смерть.

• Лечение ФКУ – диета с низким содержанием 
фенилаланина. 





• Тирозинемии –нарушения катаболизма тирозина. 

Три типа тирозинемий

• Тирозинемия типа l (тирозиноз).

Причина – дефект фумарилацетоацетатгидролазы. 
Накопление продуктов метаболизма снижают 
активность некоторых ферментов и транспортных 
систем аминокислот. При этом заболевании 
может быть острая и хроническая формы, 
происходит накопление в крови тирозина. Для 
лечения используют диету с пониженным 
содержанием тирозина и фенилаланина.



• Тирозинемия l l типа (синдром Рихнера-Ханхорта).

Причина – дефект тирозинаминотрансферазы. 
Характерно повышение содержания тирозина в 
крови, поражение глаз и кожи, умеренная 
умственная отсталость, нарушение координации 
движений.

• Тирозинемия новорожденных

Причина – снижение активности n-
гидроксифенилпируватдиоксигеназы. При 
лечении назначают бедную белком диету и 
витамин С. 



• Алкаптонурия («черная моча»).

Причина – дефект диоксигеназы 
гомогентизиновой кислоты. С мочой 
выделяется много гомогентизиновой 
кислоты, которая на воздухе окисляется и 
образует темные пигменты - Алкаптоны. 
Кроме того, происходит пигментация 
соединительной ткани и артрит.





Алкаптонурия



Превращения тирозина в меланоцитах

• В пигментных клетках (меланоцитах) из 
тирозина синтезируется пигменты –
меланины. Это эумеланины (черного и 
коричневого цвета) и феомеланины
(желтого или красновато-коричневого 
цвета). При нарушении их синтеза 
наступает заболевание – альбинизм. Это 
бывает при врожденном дефекте Cu+ -
зависимой тирозиназы.

• Клиническое проявление альбинизма –
отсутствие пигментации кожи.













Превращения тирозина в нервной ткани и 
надпочечниках

• В мозговом веществе надпочечников и 
нервной ткани из тирозина синтезируется 
катехоламины.

• Гидроксилирование тирозина в 
надпочечниках осуществляется Fe2+

зависимой тирозингидроксилазой. Это 
регуляторный фермент (ингибитор -
норадреналин).



• Образование ДОФамина из ДОФА 
осуществляется ДОФА – декарбоксилазой 
(кофактор ПФ).

• ДОФамин превращается в норадреналин 
под действием дофамингидроксилазы 
(необходимы Cu+, витамин С, Н4БП)

• Норадреналин в мозговом веществе 
надпочечников превращается в адреналин 
под действием фенилэтаноламин-N-
метилтрансферазы (источником метильной 
группы служит SAM).



• Дофамин и норадреналин являются медиаторами 
в ЦНС.

• Адреналин – гормон широкого спектра действия.
• При нарушении синтеза дофамина может 

развиться болезнь Паркинсона среди людей 
старше 60 лет. При этом снижена активность 
тирозингидроксилазы, ДОФА-декарбоксилазы.

• Симптомы – акинезия (скованность движений), 
ригидность (напряжение мышц), тремор 
(непроизвольное дрожание).

• Лечение – заместительная терапия (левадол, 
мазопар, наком), подавление инактивации 
дофамина ингибиторами МАО (депренил, 
ниаламид, пиразидол) 









Болезнь Паркинсона







• При снижении в нервных клетках содержания 
дофамина и норадреналина часто наблюдается 
депрессивные состояния, а при гиперсекреции 
дофамина в височной доле мозга наблюдается 
шизофрения

Превращение тирозина в щитовидной железе
• В щитовидной железе синтезируется 

йодсодержащие гормоны: тироксин 
(тетрайдтиронин) и трийодтиронин. Это гормоны 
регулируют в основном энергетический обмен 
(сопрягают биологическое окисление и 
окислительное фосфорилирование).

• Нарушение синтеза тирозина приводит к 
различным заболеваниям (миксидеме, зобу, 
базедовой болезни и т.д)







Образование гормонов щитовидной железы














