Mocovinovy cyklus

Ureosynteticky cyklus (mocovinovy, ornithinovy) slouzi k odbouravani dusiku z téla za pomoci hydrofilni mocoviny.
Mocovina se pak vylouci spolecné s moci ven z téla a télo se tak zbavi toxického amoniaku.

Mocovinovy cyklus obecné

Mocovinovy cyklus probiha pouze v jatrech, kde dochazi k reakcim amoniaku s dalsimi slozkami cyklu. Produktem
je mocovina, kterd putuje krevnim obé&éhem do ledvin, kde se vylu€uje ve vodném prostredi. Na bunécné Urovni se v
cyklu rozlisuji dvé etapy - v mitochondrii a v cytosolu.

Zdrojem amoniaku jsou predevsim aminokyseliny, ¢aste¢né metabolismy purind a pyrimidind, syntéza hemu
nebo bakterie tlustého streva.

Vylouceni toxického amoniaku je naprosto zdsadni pro preziti jedince. Molekuly NH3 jsou pro télo toxické a jiz mala
koncentrace mUze byt smrtelnd. Nejcitlivéjsi je na koncentraci amoniaku v krvi mozek. Dusik je proto prenasen
zabudovan v aminokyselindch (glutamat) nebo v netoxické protonizované formé NH,*. V jaké formé se amoniak
ocitne zavisi i na pH.

Poruchy cyklu mocoviny jsou provazeny neurologickymi priznaky, od mirnych az po mentalni retardaci, poruchy
védomi a smrt.

Jednotlivé reakce

Mocovinovy cyklus se sestdvéa z téchto reakcitt!:

1. Vstup amoniaku do ornithinového cyklu:
= NH3 + CO, + 2 ATP - karbamoylfosfat + Pi + 2 ADP
= katalyzovdno enzymem karbamoylfosfatsyntetasa, ten pro
svou ¢innost vyzaduje pfitomnost Mg2+* a N-acetylglutamatu
= probihd v matrix mitochondrie
2. Reakce karbamoylfosfatu s ornithinem:
= karbamoylfosfat + ornithin — citrullin + Pi
= katalyzovdna L-ornithin-karbamoyltransferasou
= probihd v matrix mitochondrie
3. Reakce citrulinu a aspartatu
= citrulin + ATP + aspartat —» argininosukcindt + AMP + PPi
= katalyzuje argininsukcinatsyntetasa
= probihd v cytosolu
4. Stépeni argininosukcinatu
= argininosukcinat = arginin + fumarat
= katalyzuje argininsukcinasa
= probiha v cytosolu
» fumarat se mdiZe ucastnit citratového cyklu
5. Tvorba mocoviny
= arginin - ornithin + mocovina
katalyzuje argininasa
probihd v cytosolu
mocovina prechdazi do krve, ornithin se vraci do matrix
mitochondrie

Schéma reakci: 1 - ornithin, 2 -
karbamoylfosfat, 3 - citrullin, 4 -

. . , argininosukcinat, 5 - fumarat, 6 - arginin, 7
Regulace mocovinového cyklu - modovina, L-Asp - L-aspartat, CPS-1 -
karbamoylfosfatsyntetasa, OTC -
ornitinkarbamoyltransferasa, ASS -
argininsukcinatsyntetasa, ASL -
argininsukcinasa, ARG1 - arginasa

Cyklus je regulovén:

= aktivita karbamoylfosfatsyntasy je pod vlivem allosterického
efektoru N-acetylglutamatu

= koncentraci ornithinu v mitochondrii pro prvni krok cyklu

= zvySenou nebo snizenou degradaci aminokyselin

Odkazy
Souvisejici clanky

= Poruchy cyklu mocoviny
= Aminokyseliny
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