AMINOKYSELINY:

AMK v plazmě – koncentrace kolísá až o 30 %, cirkadiánní rytmus, věk

Přenos AMK  mezi játry a dalšími orgány.

dostupnost N - jako GLN, ALA

neesenciální AK – do hepatocytů.

Po jídle:
· esenciální AMK – PHE, LYS, MET, THR, TRP, HIS  - katabolismus v játrech, příp.uvolňovány     do oběhu   

· esenciální AMK – VAL, LEU, ILE - většina přímo do oběhu (70 % AK opouštějících játra) , do kosterního svalstva

· hladovění – uvolňování AMK z plic a svalů, 50 %, ALA, GLN (pyruvát, glutamát).

Glukoneogeneze:

 v játrech (ALA z kosterního svalstva)

V moči:

fyziologicky: Gly, Ala, Ser, Glu, příp. His

CSF:

rychlý transport, koncentrace nízká.

Buňky:

asi 10 x vyšší než v plazmě.

Aminoacidurie

V ledvinách – reabsorpce v ledvinových tubulech, u zdravých jen přechodná.

4 systémy transportu přes membránu:

 1). Pro neutrální AMK

 2).Zásadité AMK. 

 3).PRO, PRO-OH, GLY.

 4). dikarboxylové AMK, příp. podsystémy (specifita, kapacita), cystathion,homocystein  jsou vylučovány.

4 typy aminoacidurie: 

1). Z nadbytku AMK - překročí práh.

2). Renální - poruchy transportu – dědičné nebo získané. 

3). Neprahová - DMP, v plazmě normální koncentrace.

4). Primární acidurie – DMP, autosomálně recesivní

Sekundární aminoacidurie:

 více AMK.

 typ 1. i 2. (jaterní selhání, onemocnění ledvin).

Odběr vzorků:
Po normální dietě 2 – 3 dny,

Heparinizovaná plazma, hemolýza, zamražení, deproteinace.

CSF - moč po deproteinaci.

Metody stanovení:

· Papírová chromatografie: papír, mobilní fáze (směsi), jednorozměrná, dvourozměrná, RF, obarvení ninhydrinem.

· Tenkovrstevná chromatografie: prášková celulóza, mobilní fáze.

· Iontově-výměnná chromatografie: hydrolyzát směsi, Na+sulfonová forma pryskyřice, citrát sodný.

· Vysokonapěťová elektroforéza : U=2000 – 5000 V, pH, náboj a velikost molekuly, -molekuly k anodě, +molekuly ke katodě.

· HPLC: citlivá, specifická, relativně krátká, detekce UV, spektrofotometrie, fluorometrie, elektrochemicky

· GLC: nutné převedení do plynné směsi

