Merksatze Kapitel 18 e s s
Stoffwechsel der Proteine und Aminosauren

18.1 Abbau von Proteinen

Im menschlichen Organismus werden jeden Tag 1-2% des Gesamtproteins abgebaut. Der intrazelluldre Ab-
bau von Proteinen geschieht in vom Rest der Zelle abgeschlossenen Raumen: im Innern der Proteasomen fir
den ubiquitinkontrollierten Abbau schadhafter Proteine und in den membranumschlossenen Lysosomen fiir
den nichtselektiven Abbau.

18.2 Abbau der Aminosduren: Weg des Stickstoffs

Harnstoff, das hauptsachliche Endprodukt des N-Stoffwechsels bei Sdugern, wird aus Ammoniak, CO, und
der Aminogruppe von Aspartat im Harnstoffzyklus gebildet. Die Reaktionen laufen vorwiegend in der Leber
ab, zum Teil in den Mitochondrien, zum Teil im Cytosol. Pro Zyklus werden 4 energiereiche Phosphatbindun-
gen gespalten. Die Entsorgung hat ihren Preis!

18.3 Abbau der Aminosduren: Weg des Kohlenstoffs

Das C-Skelett aller Aminosauren wird unter Normalbedingungen zu CO,und H,0 abgebaut; im Hungerzu-
stand baut jedoch die Leber Aminosduren aus den Muskeln um zu Glucose (glucogene Aminosauren) oder
zu Ketonkorpern und Fettsdauren (ketogene Aminosauren), welche peripheren Organen (Gehirn!) zur Ener-
giegewinnung zur Verfiigung gestellt werden. Aus gewissen Aminosauren (Tyr, Trp, His) entstehen durch
Decarboxylierung und Hydroxylierung die als Neurotransmitter, Mediatoren und Hormone wirksamen bio-
genen Amine.

18.4 Storungen im Abbau von Aminosaduren

Von den zahlreichen erblichen Stérungen des Aminosaurenstoffwechsels ist die Phenylketonurie die
wichtigste. Sie wird durch Defekte der Phenylalaninhydroxylase verursacht: Erhohte Konzentrationen von
Phenylalanin hemmen die Passage anderer grosser neutraler Aminosauren durch die Blut-Hirn-Schranke; der
Aminosauremangel stort die Gehirnentwicklung auf schwerste Weise. Rechtzeitige Diagnose (Neugebore-
nen-Screening!) und Therapie (phenylalaninarme Ernahrung) verhindern die gravierenden Folgen.

18.5 Synthese von Aminosduren

Von den 20 in Proteinen vorkommenden Aminosauren sind beim Menschen 9 essenziell, d.h. miissen mit der
Nahrung zugefiihrt werden: verzweigtkettige Val, Leu, lle; basische Lys, His; hydroxyliert Thr, S-haltig Met,
aromatische Phe, Trp

18.6 C;-Stoffwechsel

C;-Einheiten sind fur manche Biosynthesen die limitierenden Vorstufen, sie werden nicht in den Hauptstoff-
wechselketten gebildet und sind Mangelware. Ci-Ubertrager sind Tetrahydrofolsdure (THF) und S-
Adenosylmethionin (SAM). Ohne C;-Einheiten konnen weder Nucleinsdauren noch Proteine synthetisiert wer-
den. C;-Einheiten sind eine Achillesferse des Stoffwechsels. lhr Stoffwechsel ist daher interessant fiir medi-
kamentdse Interventionen (Bakteriostatika, Cytostatika).

18.7 Synthesen, an denen Aminosauren beteiligt sind: Kreatin und Porphyrine

Diverse Aminosauren sind Vorstufen fiir die Synthese N-haltiger Verbindungen wie Kreatin, Protoporphyrin
(organische Komponente von Ham), Purin- und Pyrimidinnucleotide.
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