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آمینه اسیدهای متابولیسم

 ابولیسممت در مهمی بسیار نقش ،پروتئین‌ها سازنده واحدهای به‌عنوان آمینه اسیدهای
:می‌شوند تقسیم اصلی بخش دو به آن‌ها به مربوط فرایندهای.‌دارند بدن

(بیوسنتز) ساخت و (کاتابولیسم) تخریب

.هستند ماهیچه و کبد ،فرایندها این در کلیدی اندام دو  



انرژی تأمین در آمینه اسیدهای نقش

:که می شوند تخریب مسیر وارد زمانی آمینواسیدها

باشد نیاز از بیش دریافتی پروتئین•

دیابت مثل بیماری‌هایی یا طولانی‌مدت ناشتا شرایط در•

%90-85 چربی و کربوهیدرات

%15-10 آمینه اسیدهای

تأمین‌انرژی‌بدن



آمینه اسیدهای تولید منابع

خارجی پروتئولیز

وارشگ دستگاه در غذایی پروتئین‌های تجزیه

داخلی پروتئولیز

بدن داخلی پروتئین‌های تجزیه

بیوسنتز

بدن در آمینه اسیدهای ساخت



غذایی پروتئین های پروتئولیز

 و گوارشی آنزیم‌های کمک به غذایی رژیم در موجود پروتئین‌های
.می‌شوند شکسته(‌روده قلیایی و معده اسیدی) مناسب محیطی شرایط

  لول‌هایس از(‌پپسینوژن) غیرفعال پروتئاز

  محیط در و شده ترشح معده اصلی

  الفعیا‌به‌روش‌اتوکاتالیتیک‌اسیدی

می‌شود

 و الاستاز ،کیموتریپسینوژن ،تریپسینوژن

  کباری روده در کربوکسی‌پپتیدازها

  تجزیه را پروتئین‌ها و شده فعال

  پس و شده خون وارد آمینه اسیدهایمی‌کنند

  بدک به اضافی مقادیر ،نیازها تأمین از

می‌شوند فرستاده

معده در پپسین

پانکراس آنزیم های

انتقال و جذب



داخلی پروتئین های تخریب

پروتئین ها روزانه نوسازی

  نای.‌می‌شوند ساخته دوباره و شکسته های‌بدناز‌پزوتئین%‌1حدود روز هر

.است آشکارتر عضله بافت در پروتئینی نوسازی

لیزوزوم ها

سلولی خارج و غشایی پروتئین‌های ،طولانی عمر دارای پروتئین‌های تجزیه

پروتئازوم ها
کوئیتینیوبی اتصال با کوتاه عمر یا ناقص پروتئین‌های تخریب



بدن در نیتروژن تعادل

  به(‌نجیرهحملات‌به‌دو‌انتهای‌ز)اگزوپپتیداز و(‌حملات‌داخلی‌به‌زنجیره)اندوپپتیداز آنزیم‌های توسط پروتئین‌ها

.می‌شود آزاد نیتروژن ،تجزیه طی در و می‌شوند تبدیل آمینه اسیدهای

.می‌نامند نیتروژن بالانس را دفع‌شده و دریافت‌شده نیتروژن مقدار بین تفاوت

نیتروژنمثبت بالانس

دفع از بیشتر دریافت
رشد حال در کودکان•

باردار زنان•
مقاومتی تمرینات از پس•

پروتئین بیشتر سنتز نشان دهنده

نیتروژن تعادل

دفع با برابر دریافت
بزرگسال سالم افراد

نیتروژنمنفی بالانس
دریافت از بیشتر دفع

جراحی از پس بیماران•
پیشرفته سرطان به مبتلایان•

مسن افراد•
پروتئینی بافت‌های بیشتر تخریب بیانگر



آمینه اسیدهای کاتابولیسم

.می‌گیرد صورت مرحله دو در معمولا آمینهاسیدهای تخریب.‌دارند آمین گروه آمینهاسیدهای تمام

اول مرحله

می‌شود تبدیل اوره به نهایتا اغلب که آمین گروه جداسازی

دوم مرحله

  تولید برای H₂O و CO₂ به باقیمانده کربنی اسکلت تجزیه

چربی و کربوهیدرات ساخت در استفاده یا انرژی

.است یسم بسیار ترکیب یک که شودمی تولید آمونیاک ،آمینه اسیدهاى کاتابولیسم فرآیند در: مهم نکته

.شود منجر عصبی شدید علائم به می‌تواند (هیپرآمونمی) خون در آن افزایش



آمین گروه جداسازی فرآیندهای

1

ترانس آمیناسیون
  کتواسید-α یک به اسیدآمینه یک از آمین-α گروه انتقال
  دوکسالپیری کوآنزیم با آمینوترانسفراز آنزیم‌های توسط

(‌‌B6 ویتامین) فسفات

:مهم آنزیم دو

(GPT)آمینازترانسپیرواتگلوتاماتیا(ALT)آمینوتراسفرازآلانین-

(GOT)آمینازترانساگزالواستاتگلوتاماتیا(AST)آمینوترانسفرازآسپارتات-

 بیماری‌های تشخیص در( SGOT و SGPT آزمون‌های) AST و ALT آنزیم‌های سطح اندازه‌گیری: بالینی کاربرد
.گر‌سرم‌استبیانS""حرف‌.است کمک‌کننده دارویی مسمومیت یا کبدی سلول‌های آسیب و کبدی



آمین گروه جداسازی فرآیندهای

1

ترانس آمیناسیون
  کتواسید-α یک به اسیدآمینه یک از آمین-α گروه انتقال
  دوکسالپیری کوآنزیم با آمینوترانسفراز آنزیم‌های توسط

(‌‌B6 ویتامین) فسفات
AST و ALT مهم آنزیم دو

2

اکسیداتیو دآمیناسیون
  آنزیم‌های توسط آمونیاک شکل به آمین گروه آزادسازی

 و آمینواسیداکسیداز
(عضله و قلب ،مغز ،کلیه ،کبد در)دهیدروژناز گلوتامات



آمین گروه جداسازی فرآیندهای

1

ترانس آمیناسیون
  کتواسید-α یک به اسیدآمینه یک از آمین-α گروه انتقال
  دوکسالپیری کوآنزیم با آمینوترانسفراز آنزیم‌های توسط

(‌‌B6 ویتامین) فسفات
AST و ALT مهم آنزیم دو

2

اکسیداتیو دآمیناسیون
  ‌هایآنزیم توسط آمونیاک شکل به آمین گروه آزادسازی

 ،بدک در که دهیدروژناز گلوتامات و آمینواسیداکسیداز
دارند وجود عضله و قلب ،مغز ،کلیه

3

آمونیاک انتقال
روه‌آمین‌و‌برداشت‌گ)بیشتر‌واکنش‌دآمیناسیون‌اکسیداتیو‌

.در‌کبد‌صورت‌می‌گیرد(‌تولید‌اوره
  توسط گلوتامین به(‌در‌ماهیچه‌و‌مغز) سمی آمونیاک تبدیل

رخه‌اوره‌و‌وارد‌چکبد به ایمن انتقال برای گلوتامین‌سنتتاز
.گردد

دسی‌لیتر در میکروگرم 2۰ تا 1۰:خون آمونیاک طبیعی میزان



مغز و ماهیچه از آمونیاک دفع

 ،می‌گیرد تصور کبد در اکسیداتیو دآمیناسیون واکنش بیشتر گرچه

 نباید یسم آمونیاک.‌می‌افتد اتفاق فرآیند این نیز مغز و ماهیچه در

.شود خون جریان وارد مستقیم

حفاظتی مکانیسم

می‌شود تولید گلوتامین و ترکیب گلوتامات با آمونیاک ،بافت‌ها این در

.گردد اوره چرخه وارد و شده منتقل کبد به ایمنبه‌طور بتواند تا  

به‌این‌ترتیب،‌ایجاد‌گلوتامین‌نقش‌مهمی‌در‌جلوگیری‌از‌آسیب‌عصبی

.ناشی‌از‌تجمع‌آمونیاک‌دارد





آمین گروه جداسازی فرآیندهای

1

ترانس آمیناسیون
  کتواسید-α یک به اسیدآمینه یک از آمین-α گروه انتقال
  دوکسالپیری کوآنزیم با آمینوترانسفراز آنزیم‌های توسط

(‌‌B6 ویتامین) فسفات
AST و ALT مهم آنزیم دو

2

اکسیداتیو دآمیناسیون
  ‌هایآنزیم توسط آمونیاک شکل به آمین گروه آزادسازی

 ،بدک در که دهیدروژناز گلوتامات و آمینواسیداکسیداز
دارند وجود عضله و قلب ،مغز ،کلیه

3

آمونیاک انتقال

4

اوره سنتز

.‌‌راراد طریق از دفع برای کبد در اوره به آمونیاک تبدیل

  سپاراژینازآ و گلوتامیناز آنزیم‌های با آسپاراژین و گلوتامین

.می‌کنند آزاد آمونیاک

روه‌آمین‌و‌برداشت‌گ)بیشتر‌واکنش‌دآمیناسیون‌اکسیداتیو‌
.در‌کبد‌صورت‌می‌گیرد(‌تولید‌اوره

  توسط گلوتامین به(‌در‌ماهیچه‌و‌مغز) سمی آمونیاک تبدیل
رخه‌اوره‌و‌وارد‌چکبد به ایمن انتقال برای گلوتامین‌سنتتاز

.گردد

دسی‌لیتر در میکروگرم 2۰ تا 1۰:خون آمونیاک طبیعی میزان



آمونیاک دفع مسیر: اوره چرخه

 انجام کبدی سلول‌های در که است پنج‌مرحله‌ای فرآیندی اوره چرخه

  ریقط از که است اوره‌ای به سمی آمونیاک تبدیل آن اصلی نقش و می‌شود

و میتوکندری در چرخه این نخست گام دو.‌می‌شود دفع ادرار

.می‌دهد رخ سیتوزول در پایانی گام سه  

 از ریجلوگی و بدن در نیتروژن تعادل حفظ برای حیاتی مسیر این
.است ضروری خون در سمی آمونیاک تجمع

Carbamoyl 

Phosphate 

Synthetase I



اوره چرخه مراحل

1

کربامویل فسفات تشکیل

  در ناشی‌از‌تنفس‌سلولی(‌CO2)بی‌کربنات با (⁺NH₄)آمونیوم یون

 I نتتازسفسفاتربامویلاک آنزیم توسط و شده ترکیب میتوکندری

(CPS-I)، می‌سازد ربامویل‌فسفاتاک.

.می‌شود فعال استیل‌گلوتامات-N بااین‌واکنش‌ که

Carbamoyl 

Phosphate 

Synthetase I



اوره چرخه مراحل

2

سیترولین تشکیل

 به ار خود ربامویلاک گروه ربامویل‌فسفاتاک

 که ‌شودمی تولید سیترولین و می‌دهد اورنیتین

.می‌گردد منتقل سیتوزول به

لازتوسط‌آنزیم‌اورنیتین‌ترانس‌کورباموی

کاربامویل 
Iاز فسفات سنتت



اوره چرخه مراحل

3

آرژینینوسوکسینات تشکیل

دومین‌گروه‌آمین‌موردنیاز‌چرخه‌از‌آسپارتات‌

  ترانس‌آمیناسیون از حاصل آسپارتات(می‌آید‌

 ATP به وابسته واکنش در سیترولین با (گلوتامات

.ی‌کندم تولید آرژینینوسوکسینات و شده ترکیب

توسط‌آنزیم‌آرژینینوسوکسینات‌سنتاز

کاربامویل 
Iاز فسفات سنتت



اوره چرخه مراحل

4
فومارات و آرژینین تولید

  به ار ترکیب این آرژینینوسوکسیناز آنزیم

.‌‌می‌کند تجزیه فومارات و آرژینین

.برگردد کربس چرخه به می‌تواند فومارات

کاربامویل 
Iاز فسفات سنتت



اوره چرخه مراحل
5

اورنیتین بازیافت و اوره تشکیل

 هب آب مصرف با را آرژینین ،آرژیناز آنزیم

.‌‌می‌کند تجزیه اورنیتین و اوره

.می‌شود میتوکندری وارد مجدداً اورنیتین

کاربامویل 
Iاز فسفات سنتت



اوره چرخه اختلالات

هیپرآمونمی

  ونخ در آمونیاک تجمع باعث اوره چرخه در آنزیمی نقص هرگونه

.شدبا اکتسابی یا ارثی می‌تواند که می‌شود اوره سطح کاهش و

I ربامویل‌فسفات‌سنتتازاک آنزیم در نقص:‌ Iنوع•

  دفع اب که یلازوربامااورنیتین‌ترانس‌ک آنزیم در نقص: II نوع•

است همراه ادرار در اوروتیک اسید زیاد

(اورمی) خون اوره افزایش

:کند بروز شکل سه به می‌تواند اورمی

پیش‌کلیوی.‌1

کلیوی.‌2

پس‌کلیوی.‌3

  یریجلوگ برای اختلالات این به‌موقع درمان و تشخیص

.است ضروری عصبی سیستم جدی آسیب‌های از



آمینه اسیدهای کربنی اسکلت کاتابولیسم
 رکیباتت ،فرایند این نهایی محصول.‌می‌شود انجام آمینه اسیدهای کربنی بخش تجزیه ،آمین گروه جداشدن از بعد

  اتاگزالواست و فومارات ،آلفا‌کتوگلوتارات ،سوکسینیل‌کوآ ،A استیل‌کوآنزیم ،پیروات مانند مرکزی متابولیسم حدواسط
.می‌شوند مصرف کربس چرخه در همگی که است

گلوکوژنیک
  اسکلت که اسیدآمینه چهارده
 مسیر در می‌تواند آن‌ها کربنی

.شود لتبدی گلوکز به گلوکونئوژنز

کتوژنیک
 ونیکت اجسام به که اسیدآمینه دو

.می‌شوند تبدیل چربی یا

گلوکوکتوژنیک
 به ودور قابلیت که اسیدآمینه چهار

 و گلوکز سنتز مسیر دو هر
.دارند را کتون‌بادی‌ها

.است درصد 15 تا 1۰ حدود بدن متابولیک کل انرژی تولید در آمینه اسیدهای کاتابولیک مسیرهای سهم ،طبیعی به‌طور





آمینه اسیدهای تغذیه ای طبقه بندی

1
ضروری

 از ایدب بنابراین ،ندارد را آن‌ها کافی سنتز توانایی بدن
.شوند تأمین غذایی رژیم طریق

2
غیرضروری

  سنتز کافی مقدار به را آمینه اسیدهای این می‌تواند بدن
.ندارد غذایی رژیم از دریافت به نیازی و کند

3

نیمه ضروری
 وریضر کودکی مانند زندگی مراحل یا شرایط برخی در

 وریغیرضر بزرگسالی مانند دیگر شرایط در و هستند
.می‌شوند محسوب





غیرضروری آمینه اسیدهای بیوسنتز

  دو .می‌شوند تهساخ متابولیکی مسیرهای حدواسط ترکیبات از مستقیماً اسیدآمینه ده ،غیرضروری آمینه اسید دوازده از
.می‌شوند سنتز دیگر ضروری آمینه اسیدهای از ،تیروزین و سیستئین یعنی ،دیگر اسیدآمینه

گلوتامات

  اختهس دهیدروژناز گلوتامات آنزیم توسط آلفا‌کتوگلوتارات از

.استسلول‌ه در گلوتامات تأمین اصلی مسیرهای از یکی و می‌شود



غیرضروری آمینه اسیدهای بیوسنتز

سرین

 سیرم حدواسط‌های از یکی که فسفوگلیسرات-3 از

  ،ناکسیداسیو مرحله سه طی ،است گلیکولیز

.می‌شود هساخت دفسفریلاسیون و ترانس‌آمیناسیون



غیرضروری آمینه اسیدهای بیوسنتز

آسپارتات و آلانینبیوسنتز 
پیروات از آلانین

اگزالواستات از آسپارتات

 

.می‌شوند انجام ترانس‌آمیناسیون طریق از معمولاً واکنش‌ها این



گلایسین بیوسنتز مسیرهای

 چند از دنب در و است پروتئیوژنیک آمینه اسید ساده‌ترین گلایسین
.می‌شود وارد سوخت‌وساز دیگر مسیرهای به یا ساخته مسیر

کولین از مشتق مسیر

 و (یل‌گلایسینتری‌مت)بتائین به متیل انتقال و اکسیداسیون طی کولین

  تبدیل (ن‌متیل‌گلایسی)سارکوزین بهدی‌متیل‌گلایسین‌و‌بعد‌ سپس

.‌‌می‌شود

.رددمی‌گ حاصل گلایسین و شده دِمتیله سارکوزین ،نهایی گام در



گلایسین بیوسنتز مسیرهای

  ،فسفات کسالپیریدو کوآنزیم با سرین‌هیدروکسی‌متیل‌ترانسفراز آنزیم

  و ردهک منتقل تتراهیدروفولات به را سرین هیدروکسی‌متیل گروه

.می‌شود تولید گلایسین

سرین از مشتق مسیر



گلایسین بیوسنتز مسیرهای

  و CO₂، NH₃ به برگشت‌پذیر طور به می‌تواند گلایسین

  ایواحده چرخه در مهم نقشی که شود تجزیه متیلن‌تتراهیدروفولات

.دارد تک‌کربنی

برگشت پذیر تجزیه



گلایسین بیوسنتز مسیرهای

.شود تشکیلدِآمین‌و‌دِهیدراته‌شود‌تا‌پیروات‌و‌آمونیاک(‌وابسته‌به‌پیریدوکسال‌فسفات)مستقیماً‌توسط‌آنزیم‌سرین‌دهِیدراتاز‌

.گلوکونئوژنز‌ایجاد‌می‌کند-این‌واکنش،‌پلی‌بین‌متابولیسم‌اسیدهای‌آمینه‌و‌مسیر‌‌گلیکولیز

تبدیل سرین به پیروات



آمینه اسیدهای سایر بیوسنتز

.می‌گردد تولید گلوتامین و می‌شود اضافه گلوتامات بهتوسط‌آنزیم‌گلوتامین‌سنتتاز‌ آمونیوم یون
.دارد بدن در سمی آمونیاک انتقال در مهمی نقش

گلوتامینبیوسنتز 



آمینه اسیدهای سایر بیوسنتز

.‌‌شودانجام‌میآسپاراژین‌سنتتاز‌توسط‌آنزیم‌.‌گیردو‌آمین‌خود‌را‌از‌گلوتامین‌می می‌شود ساخته آسپارتات از

.ندارد آمونیاک انتقال در مهمی نقش گلوتامین برخلاف:‌نکته

آسپاراژینبیوسنتز 



آمینه اسیدهای سایر بیوسنتز

.می‌شود مصرف NADPH مولکول دو مسیر این در و می‌شود ساخته گلوتامات از مرحله سه طی

پرولینبیوسنتز 



آمینه اسیدهای سایر بیوسنتز

 و دارد نیاز ولیمولک اکسیژن به واکنش این.‌می‌شود ساخته هیدروکسیلاز فنیل‌آلانین آنزیم توسط فنیل‌آلانین از تیروزین

.‌است تتراهیدروبیوپترین آن کوآنزیم

.می‌شود (PKU) فنیل‌کتونوری مادرزادی بیماری باعث آنزیم این فقدان

تیروزینبیوسنتز 



متیونین از سیستئین بیوسنتز

 گروه الانتق در مهمی نقش که است ضروری آمینه اسیدهای از یکی متیونین
.‌‌دارد متیل

 بسیار متیل دهنده یک ،(SAM) متیونین آدنوزیل-S ،آن فعال فرم
.است واکنش‌پذیر

متیل گروه انتقال
و‌هموسیستئین آدنوزیل-S تشکیل و پذیرندهیک‌ به SAM ازمتیل‌

تبدیلهموسیستئینسپس‌با‌از‌دست‌دادن‌آدنوزین‌به‌

سرین با ترکیب
می‌سازد سیستاتیونین و شده ترکیب سرین با هموسیستئین

سیستئین تولید
هوموسرین وسیستئین به (توسط‌سیستاتیونین‌لیاز)سیستاتیونین تجزیه

  فعال فرم) ینمتیل‌کوبالام ،متیونین به هموسیستئین احیای واکنش کوآنزیم
.است(‌ B12 ویتامین

.می‌شود اصلح متیونین از آن گوگرد اتم و سرین از سیستئین کربنی اسکلت



(PKU) فنیل کتونوری بیماری

ارثی متابولیک بیماری های: بالینی نکته

 دلیل به که هستند ژنتیکی بیماری‌های از بزرگی گروه ،متابولیسم مادرزادی خطاهای
.می‌شوند ایجاد متابولیک آنزیم‌های کدکننده ژن‌های در نقص

.‌است رینتتراهیدروبیوپت سنتز در نقص یا(‌کلاسیک نوع) فنیل‌آلانین‌هیدروکسیلاز کمبود از ناشی PKUبیماری

  فنیل‌لاکتات ،وواتفنیل‌پیر مانند متابولیت‌هایی به آن از کمی مقدار و یافته افزایش خون در فنیل‌آلانین ،بیماران این در

.می‌شوند دفع ادرار طریق از که می‌شود تبدیل فنیل‌استات و

1

زودهنگام تشخیص

  خون فنیل‌آلانین میزان اندازه‌گیری

 بدو در HPLC روش توسط نوزاد

.می‌شود انجام تولد

2

تغذیه ای درمان

 و فنیل‌آلانین کم غذایی رژیم با

 بروز از می‌توان تیروزین از غنی

.دکر جلوگیری ذهنی عقب‌ماندگی

3

تشخیصی علائم

(‌‌موش شبیه) خاص بوی بیماران این ادرار

  ،ادرار به فریک کلرید افزودن با و دارد

.می‌شود ایجاد مشخص سبز رنگ



آلکاپتونوریا بیماری

 به منجر دازاکسی هموژنتیزات آنزیم فقدان ،تیروزین متابولیسم مسیر در

  کهموژنتیزی اسید ،بیماری این در.‌می‌شود آلکاپتونوریا بیماری

.ودمی‌ش تیره هوا مجاورت در ادرار و یافته افزایش ادرار در(‌آلکاپتون)

 و وستپ روی تیره لکه‌های باعث پیوندی بافت در ترکیب این رسوب

  قابل تأثیرات اما است نادر بیماری این.‌می‌شود بافت‌ها سایر

.دارد پیوندی بافت‌های و پوست بر مشاهده‌ای

مطالعه بیشتر



دار نقص در کاتابولیسم اسیدهای آمینه دارای زنجیره جانبی شاخه

والین

شاخه‌دار جانبی زنجیره با ضروری آمینه اسید
لوسین

عضلانی پروتئین سنتز در کلیدی نقش
ایزولوسین

متابولیسم و انرژی تنظیم

  کوآ استیل هب نهایت در که می‌شوند تبدیل متابولیت‌هایی به دکربوکسیلاز کتواسید-آلفا آنزیم توسط آمینه اسید سه این

  ،ادرار در افرا شیره شبیه بویی با که می‌شود (MSUD) افرا شیره ادرار بیماری باعث آنزیم این نقص.‌می‌شوند تبدیل

.است همراه زودرس مرگ اغلب و مغزی آسیب ،استفراغ

مطالعه بیشتر
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