20 Aminosauren

. coo® / .
NH; + HCO COO0
: : HN- CH / o |
2 ATP .
Carbamoyl- (I:H | H3N ?H
@ | phosphat- |2 CH o
Synthetase | CH 2 COO
2ADP +P, ] 2 | o GoT |
P, CH,— NH 0™  —_ o= <|3
(0] | Aspartat
I c=0 CH,
| ATP | °
HN—C—0—P N Ccoo
Carbamoylphosphat Ormithin- e J Arginino- ® H,0 Oxalacetat
P carbamoyl- succinat- AMP + PP
COOQ~ Transferase / Synthetase i
@
HN— (|3H / coo®
® |
(|3H2 P 7 H,;N— c|:H
Mitochondrium | 2 I 2 I
CH, | A CH, HO — CH
’LH / coo | |
e ] CH,— NH o CH,
omithin ~ , HNTCEH Arginino- | oo | o
. C|:H2 succinat- ®_ .C— \H—CH Coo
| HN Malat
CH, <|3Hz
| Argini inat
_ CH,— NH rgininosuccinat  ~y4©
-~
- © C—\H °
- HN 2 H_ ,C00
77N Arginin C
H,N NH, 9 I
Harnstoff C
VRN
®ooc H
Fumarat

Abb. 37: Harnstoffzyklus

zum ersten Schritt des Harnstoffzyklus ist, dass
die Reaktion bei der Pyrimidinsynthese im
Zytosol stattfindet und der Stickstoff vom Glu-
tamin und nicht aus freiem Ammoniak stammt.
Katalysierendes Enzym ist die Carbamoylphos-
phat-Synthetase II.

MERKE:
* Harnstoffzyklus = Carbamoylphosphat-Synthetase I:
freies Ammoniak + CO, + 2ATP — Carbamoylphosphat

* Pyrimidinbiosynthese = Carbamoylphosphat-Syn-
thetase II: Glutamin + CQ, + 2ATP = Carbamo-
ylphosphat
Ubrigens...

* Bei einem Mangel eines der Enzyme des
Harnstoffzyklus tritt Ammoniak in erhéhter
Konzentration im Blutplasma auf. Dies kann zu
Nervenschadigungen fuhren.

* Eine andere Reaktion, an der Arginin und Citrullin
beteiligt sind, ist die Synthese des Vasodilatators
NO (= Stickstoffmonoxid = EDRF = Endothelium
derived relaxing factor). Zu diesem Schritt sind
auch andere Organe fahig, wie z.B. die Blutge-
fale; er hat also nichts mit dem Harnstoffzyklus
zu tun, der nur in der Leber lokalisiert ist.
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Abb. 38: NO-Synthese



