
Лекція 9. Спеціалізовані шляхи 
обміну амінокислот

Амінокислоти: замінні та незамінні, глюкогенні та кетогенні.  
Метаболізм та значення ациклічних амінокислот: гліцину, 
серину, цистеїну, метіоніну, аспартату, глутамату та ін. 
Гомоцистеїн та його діагностичне значення. Особливості 
метаболізму та біологічне значення циклічних амінокислот: 
фенілаланіну, тирозину, триптофану, гістидину. Молекулярні 
хвороби  (фенілкетонурія, алкаптонурія, цистинурія, 
альбінізм, гіпероксалатурія та ін). 
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Включення вуглецевих скелетів АК в ЦТК
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Клініко-діагностичне значення трансаміназ

Норма 
АЛТ - 0,1- 0,68 ммоль/(год*л)
АСТ - 0,1-0,45 ммоль/(год*л)

Коефіцієнт де Рітіса:

АСТ / АЛТ = 0,9 -1,3
!
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Порушення обміну АК: Патологія:
фенілаланіну - дефіцит 
фенілаланінгідроксилази

Фенілкетонемія, 
фенілкетонурія, 
фенілпіровиноградна  
олігофренія

тирозину – дефіцит тирозинази
дефіцит оксидази гомогентизинової к-ти

альбінізм
алкаптонурія

валіну, лейцину, ізолейцину – дефіцит 
дегідрогенази розгалужених α-кетокислот

хвороба кленового 
сиропу

Цистеїну та цистину, аліфатичних АК 
(порушення реабсорбції в нирках)

цистинурія, цистиноз, 
цистинові камні

гліцину гіпероксалурія
метіоніну, гомоцистеїну гіпергомоцистеїнемія, 

гомоцистинурія
триптофану та інших нейтральних АК 
(порушення реабсорбції АК в нирках) 

хвороба Хартнупа

Ензимопатії обміну амінокислот


