
AMINOÁCIDOS 

Y 

PROTEÍNAS 



Principales funciones de las proteínas: 
 

Soporte y protección 
Transporte 
Catálisis enzimática 
Movimiento 
Defensa 
Generación y trasmisión de impulsos nerviosos. 
Control del desarrollo y diferenciación. 
Transducción de energía. 
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ESTRUCTURA GENERAL DE UN AMINOÁCIDO 



pH= pKa+ log10 [ A-] 
                            [AH] 
 

DIFERENTES FORMAS IÓNICAS 





“Bioquímica” Stryer, Berg y Tymoczko Ed. Reverté, S.A. 2003 
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CURVAS DE TITULACIÓN 

Gly 



DIFERENTES TIPOS DE AMINOÁCIDOS 









“Bioquímica” Mathews, van Holde y Ahern Addison Wesley 2002 











CURVAS DE TITULACIÓN 

His Asp 

“Bioquímica” Mathews, van Holde 

y Ahern. Addison Wesley 2002 





  

Condición Médica 

Incidencia aproximada(por 

cada 100,000 nacimientos) 
  

Defecto 

  

enzima defectuosa 

  

síntomas y fenotipo 

Albinismo 3 síntesis de melanina a 

partir de tirosina 

Tirosina 3-

monooxigenasa(tiros

inasa) 

Falta de pigmentación; 

pelo blanco piel rosa 

Alcaptonuria 0.4 Degradación de tirosina homogenistato 1,2-

dioxigenasa 

Pigmentación obscura de la 

orina; desarrollo tardío de 

artritis 

Argininemia <0.5 Síntesis de urea arginasa Retraso mental 

Acidemiaarginosucci

nica 

1.5 Síntesis de urea Arginosuccinatoliasa Vómito y convulsiones 

Deficiencia de la 

CPSI 

0.5> Síntesis de urea CPS I Letargo *, convulsiones, 

muerte temprana 

Homocistinuria 0.5 Degradación de metionina Cistation beta-

sintasa 

Desarrollo defectuoso 

de  huesos, retraso mental 

Enfermedad de orina 

de jarabe de maple+ 

0.4 Isoleucina, leucina y valina Complejo  deshidrogenas

a de alfa-ceto ácidos de 

cadena ramificada 

Vómito, convulsiones, retraso 

mental, muerte temprana 

Acidemiametilmaloni

ca 

<0.5 Conversión de propionil-

CoA a succinil-CoA 

Metilmalonil-

CoAmutasa 

Vómito, convulsiones, retraso 

mental, muerte temprana 

fenilcetonuria 8 Conversión 

de fenilalanina a tirosina 
Fenilalaninahidroxila

sa 

Vómito neonatal, 

retraso mental 

 

 

  

Enfermedades relacionadas con aminoácidos 



La fenilcetonuria es causada 
por falla de la enzima 
fenilalanina hidroxilasa  
 



Si esta reacción no ocurre, la fenilalanina va a acumularse y habrá niveles 
deficientes de tirosina. El exceso de fenilalanina puede ser metabolizada a 
fenilcetona, a través de una ruta transaminasa con glutamato. Los 
metabolitos incluyen fenilacetato, fenilpiruvato y feniletilamina . Se 
puede diagnosticar mediante la detección de niveles elevados de 
fenilalanina en sangre y por la presencia de fenilcetonas en la orina, 
aunque la mayoría de los pacientes son diagnosticados por screening en 
su nacimiento. 
 
La fenilalanina es un aminoácido grande y neutro (LNAA, del inglés Large 
Neutral Aminoacids). Este tipo de aminoácidos compite por el transporte 
a través de la barrera hematoencefálica (BBB, del inglés Blood - Brain 
Barrier), mediante un transportador de LNAAs (LNAAT, del inglés Large 
Neutral Aminoacids Transporter). En el caso de que la fenilalanina se 
encuentre en exceso en la sangre va a saturar el transportador. Además, 
niveles excesivos de Phe suelen disminuir los niveles de otros LNAAs en el 
cerebro. De esta forma, debido a que estos aminoácidos son necesarios 
para la síntesis de proteínas y neurotransmisores, los niveles altos de Phe 
dificultan el desarrollo cerebral causando retraso mental. 



UNIÓN PEPTÍDICA 







ALGUNOS PÉPTIDOS DE IMPORTANCIA BIOLÓGICA 





http://biomodel.uah.es/model1j/prot/peptidos.htm 
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