
Гниение аминокислот в 
кишечнике
1.Серосодержащие аминокислоты (цистеин, 

цистин, метионин) подвергаются распаду с 
образованием сероводорода (Н

2
S) и 

метилмеркаптана (СН
3
SН).

2.Диаминокислоты - лизин, орнитин 
декарбоксилируются с образованием 
соответственно кадаверина и путресцина, 
обезвреживаются диаминооксидазами в 
клетках кишечника, далее всасываются в 
кровь и экскретируются с мочой.



3.Ароматические аминокислоты 
подвергаются следующим 
превращениям:
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Обезвреживание токсических 
веществ в печени включает 
следующие 3 этапа:
1. Окисление токсических веществ;
2. Глюкуронирование или 

сульфирование с использованием 
активных форм глюкуроновой и серной 
кислот с образованием эфиров;

3.Образование солей щелочных или 
щелочно-земельных металлов.



АКТИВНАЯ ФОРМА СЕРНОЙ КИСЛОТЫ
3-ФОСФОАДЕНОЗИН-5-ФОСФОСУЛЬФАТ (ФАФС)
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АКТИВНАЯ ФОРМА ГЛЮКУРОНОВОЙ 
КИСЛОТЫ
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Обезвреживание индола в 
печени
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Обезвреживание индола в печени
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Промежуточный обмен 
аминокислотА) Общие пути катаболизма аминокислот:

       1. Трансаминирование;
       2. Дезаминирование: 
            а) окислительное (прямое, непрямое);
            б) восстановительное;
            в) гидролитическое;
            г) внутримолекулярное;
       3. декарбоксилирование;
Б) Специфические пути катаболизма.



СН
3

СН – NН
2

СООН
аланин

Трансаминирование 
аминокислот

СН
3

С = О

СОО
Н
 ПВК

+

СОО
Н

С = О

СН
2

СН
2

СОО
Н
 α-КГ

+

СООН

СН
2

СН
2

СН – NН
2

СООН
Глутамин
о-вая 
кислота

Аланинамин
о-
трансфераза
          (ФП)



Трансаминирование 
аминокислот ПЕРВАЯ 

ПОЛУРЕАКЦИЯ

Р –О–Н
2
С–

Лиз (258)

  N

  СН
–ОН
–СН

3

ФП в активном 
центре 
фермента (АлАТ)

 N

СН
3

СН – NН
2

СООН

+ Р – О – Н
2
С –

  N

  СН
–ОН
–СН

3

Альдимин
(1 шиффово 
основание)

 N

СН
3

СН 

СООН

Лиз (258)

  NН2            
+



Р –О–Н
2
С–

  N

  СН2

–ОН
–СН

3

Кетимин 
(2 шиффово 
основание)

 N

Лиз (258)

  NН2    
+

СН
3

С

СООН

Трансаминирование 
аминокислот

Р –О –Н
2
С–

  NН2

  СН2

–ОН
–СН

3

ФП-амин
 N

Лиз (258)

  NН2        
+

СН
3

С = О

СОО
Н
 ПВК

 +
НО
Н

НО
Н



Трансаминирование 
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Трансаминирование 
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Лекция
Дезаминирование 

аминокислот. Пути 
образования и 

обезвреживания аммиака  
в  организме.
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4. Окислительное  дезаминирование
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Дезаминирование 
аминокислотПрямое окислительное 

дезаминирование
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Неокислительное 
дезаминирование
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Неокислительное 
дезаминирование

СН
3

СН–ОН
   

СН–NН
2

  

СООН 
Треонин  

 СН
3

 СН
   

 С–NН
2

  

 СООН   

Н
2
О NН

3
Н

2
О 

 СН
3

 СН
2

   

 С = О
  

 СООН 
Кетомасляная 
кислота
(оксибутират)   СН

2
–SН

   

 СН–NН
2

  

 СООН 
Цистеи
н  

Н
2
S  СН

2
   

 С–NН
2

  

 СООН 

СН
3

   

С = О
  

СООН
ПВК 

NН
3

Н
2

О 

Цистатионин-
лиаза

треонин-
дегидротаза



Непрямое окислительное 
дезаминирование

Включает два этапа:
1. Трансаминирование аминокислот;
2. Прямое окислительное дезаминирование.
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Непрямое окислительное 
дезаминирование
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Основные источники аммиака
1. Поступление аммиака из кишечника в 

портальную вену;

2. Окислительное дезаминирование 
аминокислот;

3. Трансдезаминирование аминокислот;

4. Дезаминирование биогенных аминов;

5. Дезаминирование пуриновых и 
пиримидиновых оснований;

6. Дезаминирование глутамина и 
аспарагина;

7. Дезаминирование порфобилиногена;

8. Дезаминирование аминосахаров, 
сложных  липидов.



Действие аммиака на организм:
1. При восстановительном аминировании α-

кетоглутаровая кислота отвлекается от ЦТК , что 
может привести к замедлению регенерации 
оксалоацетата, накоплению ацетил-КоА, 
кетонемии и ацидозу , подавляются  процессы 
окислительного фосфорилирования (синтез АТФ);

2. Аммиак обладает сильными основными 
свойствами и может вызвать сдвиг рН в 
щелочную сторону;

3. В нервной ткани аммиак  усиливает синтез 
глутамина из глутаминовой кислоты , что может 
привести к повышению осмотического давления и 
вызвать отек мозга;

4. Нарушается образование ГАМК  (тормозной 
медиатор ЦНС) из глутаминовой кислоты ,что 
может привести к судорожному синдрому;

5. Аммиак может влиять на процесс генерации 
возбуждения, взаимодействуя с ионами натрия и 
калия и способствовать развитию коматозного 
состояния.



Пути обезвреживания аммиака:
1. Связывание аммиака  с глутаминовой  и 

реже аспарагиновой кислотами 
свободными и в составе  белков с 
образованием соответствующих амидов - 
глутамина и аспарагина (временный);

2.  Восстановительное аминирование  α-
кетоглутарата и оксалоацетата (в 
скелетных мышцах и печени) 
(временный); 

3. Биосинтез мочевины в печени 
(окончательный);

4. Образование аммонийных солей в 
почках (окончательный);

5. Синтез креатина и креатинина 
(окончательный);

6.  Глюкозо-аланиновый цикл.
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2.Образование транспортных 
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Окончательные пути 
обезвреживания аммиака
Образование аммонийных солей
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Синтез мочевины (орнитиновый 
цикл, цикл Кребса -Гензелейта)
В митохондриях 
гепатоцитов
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● Содержание мочевины в сыворотке крови 
составляет 3,3- 8,3 ммоль/л  

● Выделяется с мочой - 333-583 ммоль/сут 
(20-35 г/сут) .

● Часть ее поступает в интерстиций 
почечной ткани для поддержания высокой 
осмолярности.

● Фумаровая кислота является общим 
метаболитом цикла трикарбоновых 
кислот. При превращениях в ЦТК - фумарат 
- малат - ОАА на стадии окисления  малата  
малатдегидрогеназой образуется НАДНН, 
который в митохондриальной ЦПЭ 
обеспечивает  образование трех  молекул  
АТФ.

⌖ Цикл мочевины переводит токсичный 
аммиак  в нетоксичную форму мочевину.
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•  Нарушение процесса  
мочевинообразования приводит к  
повышению концентрации  аммиака в 
крови (гипераммониемии).

Причины гипераммониемии:
1. Врожденная недостаточность 

хотя бы одного фермента 
мочевинообразования;

2. Печеночная недостаточность;
3. Избыточное потребление белков;
4. Катаболические состояния 

(травмы, опухоли, кахексия);
5. Кишечные кровотечения;



Клинические проявления 
гипераммониемии:• 1. Тошнота, рвота;

• 2. Отвращение к белковой пище;

• 3. Нарушение координации движения;

• 4. Раздражительность;

• 5. Сонливость ;

• 6. Головные боли, головокружение, 
судороги;

• 7. Потеря сознания, отек мозга  (в 
тяжелых случаях);

• 8. Отставание в умственном развитии 
(при хронической врожденной форме ) 
и др.



Гиперазотемия
1. Абсолютная:
 а) Ретенционная (задержка):

   - почечная (нарушение выделительной   функции 
почек,   инфекционные заболевания: 
гломерулонефрит, пиелонефрит, туберкулез 
почек

  - внепочечная (нарушение кровоснабжения 
вообще и почек:

    сердечно-сосудистая недостаточность, 
профузные кровотечения, или при наличии 
препятствия оттоку мочи , почечнокаменная 
болезнь) 

 б) Продукционная (усиление распада белков: 
опухолевых, инфекционных заболеваний, 
тяжелые ранения, лечение стероидами )

2. Относительная  (дегидратационая : рвота, 
понос, усиленное потоотделение )
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Благодарю 
за внимание!


