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El primer paso de la degradacién de este
aminoacido esta mediado por una hidroxilasa
especifica y sintetiza a la tirosina, el defecto
genético de esta enzima ocasiona la acumu-
lacion del aminoacido; cuando esto ocurre,
participa otra via de degradacion que por
transaminacion da lugar al fenilpiruvato, al
acumularse tanto éste como el aminoacido
en sangre y tejidos, se excretan en orina, dan
lugar a la fenilcetonuria.

A este aminoacido se le considera como semi-
esencial dado que se puede sintetizar por la
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via del ciclo de la urea a partir de la hidrolisis
de L-arginino-succinato, pero en las etapas
criticas del desarrollo es insuficiente por lo
que es importante consumirlo en la dieta.

La de Harnup es autosémica, rece-
siva se expresa como una deficiencia en el
transporte de aminoacidos como el triptéfano
e histidina en el intestino delgado y rifiones;
el triptéfano no absorbido genera acidos in-
dolicos los que son detectables en la orina.
El cuadro clinico que presenta el paciente
es fotosensibilidad, falta de coordinacion en
movimientos y retraso mental entre otros; el
tratamiento de eleccién es la administracion
altas dosis de proteinas y de nicotinamida ya
gue su via de sintesis esta deprimida.
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Las plantas y la mayoria de los animales pue-
den sintetizar a esta entidad, asi como a la
gue tiene un fosfato de mas a partir del trip-
tofano, siempre y cuando el organismo tenga
satisfechos sus requerimientos de vitamina By,
algunos intermediarios de esta via sintética
son la quinurenina y el acido quinolinico.

Asi se identifican a los aminoacidos que no
pueden ser sintetizados por los vertebrados
y que deben estar incluidos en la dieta del
humano.

Aminoacido esencial, tiene una degradacion se-
mejante a la valina y a la leucina; por la accion
de la aminotransferasa de cadena ramificada
especifica da lugar al cetoacido correspondien-
te, luego por la deshidrogenasa o-cetoacido
de cadena ramificada en la que participan
varios cofactores, sintetiza a-metilbutiril CoA
y finalmente da lugar a acetil CoA y propionil
CoA.

Este aminoacido al igual que la isoleucina vy
la valina se oxidan para ser combustible en
tejidos adiposo y cerebral, ademas en mus-
culo y rifién; la deficiencia del complejo de la
deshidrogenasa a-cetoacido de cadena rami-
ficada ocasiona que los valores plasmaticos
y urinarios de estos 3 aminoacidos, asi como
los cetoacidos correspondientes se encuentren
elevados en la patologia identificada como la
enfermedad del jarabe de arce.

La deficiencia de la lisil da lugar al
sindrome de Ehlers-Danlos en el que hay en-
laces cruzados anormales de la tropoclolagena
con la consecuente alteracidon en la colagena
la que se expresa como una piel con gran
elasticidad, articulaciones con hipermovilidad
y una cierta facilidad para las luxaciones.

El humano es un individuo de este tipo ya que
el amoniaco proveniente de la desaminacion de
los aminoacidos se transforma en urea en las
mitocondrias hepaticas, de ahi pasa al torrente
sanguineo, al rinon y finalmente es excretada
en la orina.

Aminoacido sintetizado por plantas y bacterias,
no es muy abundante en las proteinas, su
funcion fundamental es ceder su grupo metilo
terminal al tetrahidrofolato para dar lugar a
metil-tetrahidrofolato y homocisteina, este
ultimo es un aminoacido no proteico que por
su desulfhidrasa especifica libera SH,, NH, y
produce 2-ceto butirato que se incorpora al
ciclo de los acidos tricarboxilicos a la altura
de succinil-CoA.

La 5-hidroxilisina se obtiene mediante una
modificacion postraduccional de residuos de
lisina y participa en la estructura de la ,
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la hidroxilasa especifica requiere de acido
ascorbico y cuando es deficiente, hay un mal
ensamblaje de las fibras de la proteina.

La proteina tiroglobulina estd constituida por
aproximadamente de 6,600 aminoacidos de
los cuales de 110 a 120 son residuos de ti-
rosina, algunos de ellos se producen por un
mecanismo enzimatico de yodacion y mediante
algunas reacciones posteriores dan lugar a
esta hormona que estimula el metabolismo
energético a través de receptores.

VERTICALES

La hidroxilaciéon de la tirosina da lugar a la
3,4-dihidroxi-fenilalanina (DOPA) y su des-
carboxilacion genera a este neurotransmisor
precursor de las catecolaminas.
Con este término se identifican a los neuro-
transmisores noradrenalina y adrenalina las
cuales regulan los estados de animo y son
producidas en la médula suprarrenal mediante
la hidroxilacién de la dopamina la que a su vez
se deriva de la tirosina.
La metilmaldnica es una enfer-
medad autosdmica recesiva ocasionada por
la insercion de un gen en el cromosoma 6,
lo que da lugar a la presencia del acido en
sangre y orina debido a una dieta rica en
proteinas, esto ocasiona que el recién nacido
presente vémitos, letargo, convulsiones y en
un extremo, coma y muerte. Si se detecta
oportunamente el tratamiento de eleccion es
alimentar con un hidrolizado proteinico en
el que haya una disminuciéon de isoleucina,
metionina, treonina y valina.
Amina también conocida como 5-hidroxi-
triptamina que se obtiene por las reacciones de
hidroxilacién y descarboxilacion del triptéfano;
€S un neurotransmisor que esta involucrado
en el control del apetito, estados de suefio
y vigilia, aprendizaje, memoria y funcidn
cardiovascular, entre otros.
Asi se designan a los aminoacidos que
se degradan a piruvato, a-cetoglutarato,
succinil CoA, fumarato y oxalacetato ya que
se pueden convertir en glucosa y glucégeno;
los aminoacidos esenciales que estan en este
grupo son: fenilalanina, histidina, isoleucina,
metionina, treonina, triptofano y valina.
El triptéfano, la lisina y la metionina son tres
esenciales que ademas de tener su
participacidn en las proteinas que los requieran
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son precursores de diversas moléculas funda-
mentales, entre otras a la serotonina.
En los mamiferos, la fenilalanina por la accién
de la fenilalanina monooxigenasa y en pre-
sencia de tetrahidrobiopterina como cofactor,
da lugar a la tirosina, este proceso que es
en sentido contrario.
Su descarboxilacion da lugar a la histamina
que es un importante vasodilatador, cuando
se libera en grandes cantidades genera una
respuesta alérgica.
Si hay una gran cantidad de este aminoaci-
do que llega al higado via portal, uno de los
metabolitos intermedios de su degradacion
el quinolinato, inhibe a la fosfoenolpiruvato
carboxicinasa, lo que conduce a inhibicién de
la gluconeogénesis.
Polimero presente en la piel, ojos, cabello y
entre otros en la sustantia nigra del cerebro,
fotoprotector muy eficiente de las radiaciones
ultravioleta, se sintetiza a partir de la tirosina,
inicialmente por la accion de la tirosinasa, la
ausencia o disminucion de la misma origina el
albinismo.
Este aminoacido no esencial cuya produccion
esta regulada por la demanda de las moléculas
que dependen de ella, se obtiene a partir
de la hidroxilaciéon de la fenilalanina con la
participacion de la hidroxilasa especifica;
a su vez es precursor de DOPA, dopamina
noradenalina, adrenalina melanina y tiroxina.
En hongos, y plantas se realiza la
sintesis del corismato, una estructura ciclica
que es precursora de anillo aromatico de
dos aminoacidos esenciales el triptéfano y
la fenilalanina y a partir de este Ultimo se
sintetiza la tirosina.
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Molécula que participa en la transferencia de
acidos grasos al interior de las mitocondrias,
su deficiencia se expresa como debilidad
muscular e intolerancia al ejercicio fisico ya
que no hay suficiente ATP por una B-oxidacion
disminuida; su sintesis proviene de un residuo
polipeptidico en donde la lisina es trimetilada
en el amino terminal, finalmente se obtiene
por reacciones de hidrodlisis y oxidacion.
Asi como la leucina, este aminoéacido es ex-
clusivamente cetogénico ya que al degradarse
ambos producen acetoacetil-CoA y por su
ruptura generan acetil CoA que alimenta al
ciclo de los acidos tricarboxilicos y a la sintesis
hepatica de los cuerpos cetdnicos.

Su estructura recuerda a la treosa -de ahi
su nombre- es sintetizada en plantas y
microorganismos a partir de acido asparti-
co, tiene como intermediarios al aspartato
B-semialdehido, homoserina y fosfohomo-
serina; entre otras funciones contribuye a
metabolizar las grasas depositadas en 6rganos
como el higado.

Entre otras posibles vias este cetoacido
se produce gracias a la accion de algunas
bacterias por la ruptura del triptéfano, al
mismo tiempo que se libera al indol que es
responsable en parte, del olor caracteristico
de las heces intestinales.

El nitrogeno de los a-aminoacidos por me-
canismos de transaminacion, da lugar a la
glutamina que es transportada al higado, ahi
su desaminacion libera amoniaco el cual es
eliminado por via urinaria en este metabolito
no téxico.
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