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Coenzimi

Molti enzimi per poter essere attivi richiedono la presenza di 10ni1
metallici o d1 altre molecole, talvolta legate con legami covalenti.

Queste molecole vengono indicate come cofattori o coenzimi.

Cofattore: 1one o molecola NON PROTEICA la cui presenza €
indispensabile perche I’enzima possa svolgere la sua attivita catalitica:

ioni di alcuni elementi metallici, in particolare Ca, Mg, Mn, Zn, Cu
(p.es. tutt1 gli enzimi che utilizzano ATP richiedono la presenza di 10n1
Mg?").

Coenzimi e co-substrati: sono molecole organiche (alcuni di essi
derivano da vitamine).

prendono parte direttamente all’azione catalitica dell’enzima

spesso si ritrovano modificati chimicamente al termine della reazione
(es. NAD" / NADH).



I coenzimi da soli sono cataliticamente 1nattivi ma, unendosi
all’apoenzima, formano 1’enzima cataliticamente attivo.

Uno stesso coenzima puo essere unito a diverse proteine per cui
s1 deduce che la specificita dell’azione enzimatica € proprieta
dell’apoenzima e non del coenzima.

La maggior parte dei coenzimi deriva dalle vitamine.

Per diventare coenzima, la vitamina subisce delle trasformazioni
che vanno dalla semplice fosforilazione (uno de1 casi piu
comuni) a trasformazioni piu complesse.

[.a trasformazione della vitamina in coenzima avviene
all’interno delle cellule ed € di natura enzimatica.

I coenzimi possono essere classificati in gruppi diversi, in base
al tipo d1 reazione catalizzata.



Molecole organiche non sintetizzabili

idrosolubili

Vitamina C

Vit. Complesso B
Tiamina (B1)
Riboflavina (B2)

Niacina (B4)

Biotina (B7)

Ac. Pantotenico (B5)
Ac. Folico
Piridossina (B6)
Cobalamina (B12)

Ac. Lipoico

I
liposolubili

Vitamina A (retinolo, B-carotene)
Vitamina D (colecalciferolo)

Vitamina K (fillochinone)
Vitamina E (tocoferolo)
Coenzima Q (Ubichinone)

idrosolubili: non accumulabili
dall'organismo e quindi da
assumere quotidianamente con
I'alimentazione. Si tratta di tutte le
vitamine del gruppo B,




: sono COENZIMI che
coadiuvano lI’'azione di enzimi che catalizzano

reazioni di (ossidoriduttasi,
deidrogenasi)




Coenzimi nicotinammidici
NAD* (NICOTINAMMIDE ADENINA DINUCLEOTIDE)

NADP* (NICOTINAMMIDE ADENINA DINUCLEOTIDE FOSFATO)
Derivano dall'acido nicotinico (niacina) o dalla nicotinammide
(vitamina PP/B,)

(I? o)
|
cooH  Nel C—0Q
(}—\(ﬁm fegato g / S N NHZ
g — |
r1| \N \ ro;\:amo:\tnlodpclr :i "iov.d ;';I;onll I ucannln pul?
N NADedNaDe. [} coruls corme e pronaiiny
Tryptophan Niacina NAD e del NADP I H :";’:"::::':;;‘“‘"“
Ac. nicotinico Nicotinamide |

N
Fonti Alimentari di Niacina:
Origine Animale: Fegato, pollo, tacchino, carne di manzo e maiale, pesce (in
particolare tonno, salmone, sarde, acciughe).
Origine Vegetale: Arachidi (tostate), legumi (fagioli, lenticchie, ceci), cereali
integrali (crusca di frumento, germe di frumento), funghi (specialmente porcini).
Altre Fonti: Lievito di birra, prodotti a base di cereali arricchiti, latte e derivati (in

guantita inferiori).



Struttura e biosintesi del NAD* e del NADP*. I

CII) H O ]
+
N/ o \N+

H O
Niacina \,\ /o'

0=F- 0=F-
(acido nicotinico) | |
\ ! O O ATP ADP o HO O
9 \ O'll-’ O O'll-’ O
OC-NHQ >—>—> LA \
+ - O O
N O ©
H
Nicotinammide HO @

HO OH
Triptofano NAD* NADP*
NAD+ (NICOTINAMMIDE NADP+ (NICOTINAMMIDE
ADENINA DINUCLEOTIDE) ADENINA DINUCLEOTIDE
FOSFATO)

Champe et al., Le basi della biochimica, Ed. Zanichelli




Coenzimi nicotinammidici
NAD* (NICOTINAMMIDE ADENINA DINUCLEOTIDE)
NADP* (NICOTINAMMIDE ADENINA DINUCLEOTIDE FOSFATO)

Sono coinvolti nelle reazioni di ossido-riduzione catalizzate dalle
DEIDROGENASI, trasferiscono 2 elettroni e 1 protone dal o al
substrato sotto forma di ione idruro

‘H-
Sono associati al sito attivo dell’enzima attraverso interazioni
elettrostatiche (co-substrato)




NAD*

(ossidato) - /\H
~] !
+ «
N

R B side
NADH (NADPH) (ridotto)

0
I
C

N
NH2 <4 H+
| :
R A side
OH OH(QPO;*) 'attacco dello ione idruro puo
NADP* ——  fosfato in posizione 2 avvenire sopra (A) o sotto (B) il
ossidato piano dell'anello nicotinammidico

Figure 13-24a
Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition
© 2008 W.H. Freeman and Company



(a)

F
N
O——CH, O
R TipoB
H H
O=P—0O0" g H NADH
(ridotto)
0 OH OH
NH,
(b)
- Y SN Adeni Lor Ossidato
T </ | o S o8l (NAD*)
e : o
N N 3) i
O——CH, O E 0.6
= 0
i b % 0,4 ! Ridotto
NAD* i i L (NADH)
(ossidato) OH OH \ 02 |
Nel NADP™ questo gruppo ossidrilico 0,0 & L ' ' l I I | |
& esterificato con un gruppo fosforico 220 240 o0y 280 300 320 |34 360 380
Lunghezza d’'onda (hm '

Assorbimento Assorbimento
della base dell’anello
azotata nicotinammidico

ridotto



(j/C\NH Uno ione idruro :H" e trasferito dal C-4 !
| ? | del NADH al C-2 del piruvato ﬁj/ “NH,

= 4 Lattato
CH3 deidrogenasi CH3

Piruvato L-lattato

Problem 13-17
Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition
© 2008 W.H.Freeman and Company

Uno ione H* e trasferito da un residuo di His del sito
attivo dell’enzima sull’ossigeno carbonilico che
diventa un ossidrile



COENZIMI FLAVINICI
FAD (FLAVINA ADENINA DINUCLEQOTIDE)
FMN (FLAVINA MONONUCLEOTIDE)

Derivano dalla riboflavina (vitamina B2)
CHz..7

7,8-dimetil-isoallossazina
CHy 8

Ribitolo legato in N-10

frattaglie, nei frutti di mare, nel pesce e nelle uova; modeste quantita sono presenti anche nei
cereali integrali e legumi.

Oltre al cibo, anche i batteri intestinali producono vitamina B2, mettendola a disposizione
dell’organismo umano.

| processi di cottura, e di trasformazione industriale, impoveriscono gli alimenti di vitamina B2.
'abuso di alcolici, le diarrea cronica, la disbiosi intestinale, possono predisporre a gravi carenze
di vitamina B2.



ATTIVAZIONE DELLA
VITAMINA B2

RIBOFLAVINA
(VITAMINA B2)

SLCS52A1/2

ATP ADP

ATP PP|
AR
RIBOFLAVINA Q @
B RIBOFLAVINA KINA FAD SINTASI

| EC2.7.1.26 EC 2.7.7.2
|

CELLULA

l SLCS52A3

RIBOFLAVINA  Presente SPAZIO
(VITAMINA B2) Solo nel tessuto

Nervoso EXTRACELLULARE



Riboflavin Flavin mononucleotide (FMN) Flavin adenine dinucleotide (FAD)

ka il e LSS
j@ t;l\N/kO

HC
CH, CH,
H——OH H=—t+—0OH H——0H .
il I ol w7 w——on Ribitolo legato in N-10
H——OH H——OH H——OH
CH2 CHZ
OH o :

H OH

Molecular masses: riboflavin: 376.4 g/mol; FMN: 456.3 g/mol, FAD: 785.6 g/mol.

adenosina




COENZIMI FLAVINICI

FAD (FLAVINA ADENINA DINUCLEOTIDE)
FMN (FLAVINA MONONUCLEOTIDE)

Sono saldamente associati (in qualche caso anche covalentemente)
al sito attivo di DEIDROGENASI chiamate flavoproteine.
Partecipano a reazioni di ossidoriduzione in cui possono accettare o
rilasciare 2 elettroni e 2 protoni (due atomi di idrogeno)




Forma completamente ossidata

| o) |

[ en, N +H++e CH, +H* + e
| Y NH / NH \
NN
CH, 'T N7 o
T
N HCIOH Centri reattivi: FADH' (FMNH) FADH (FMNHZ)
HEOH N-5e N-1 Semichinone B Formacompletamente
Thn ridotta
CH,
FAD s
________ ? R ———————
‘o—||>=o N
o K
CH, o
H H
H H
_ OH OH -
Flavin adenine dinucleotide (FAD): Accetta 1 atomo di |drogeno alla
flavin mononucleotide (FMN) .-
Figure 13-27 volta oppure 2 insieme
Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition

© 2008 W.H. Freeman and Company



UBICHINONE (

lunga catena isoprenoide (6-10 unita).

Si solubilizza nel doppio strato lipidico delle membrane e essendo un forte agente
ossidante ha un ruolo chiave nel trasporto di elettroni attraverso i complessi della
catena respiratoria mitocondriale.

Vitamina Q e l'altro nome con cui viene identificato il coenzima Q,
chiamato anche ubichinone. Si tratta di una molecola organica simile
nella struttura alla vitamina K e alla vitamina E. La vitamina Q
appartiene all’ordine delle vitamine liposolubili. Puo

essere immagazzinata dall’'organismo — che l|a utilizza quando ce n’e la
necessita — e dungue non deve essere assimilata con continuita.

Benzochinone (centro reattivo)

CH3 CH3 CH3
i

I
CH> CH=C—CH2+(CH2—CH=C—CH2),,+CH2—CH=C—CH3
i i

Figure 10-22d-f
Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition

© 2008 W.H. Freeman and Company


https://www.humanitas.it/enciclopedia/vitamine/8173-vitamina-k-naftochinone
https://www.humanitas.it/enciclopedia/vitamine/8172-vitamina-e-tocoferolo

o] UBICHINONE

CH30
H3 CH3 CH3
! | ; |
CH30 y CH2—CH= C—CH2+(CH2—CH C—CHz)nTCHz—CH =C—CH3

0 ! Flgure 10- 22d f

L hninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition

2008W H.Freeman and Company

1 1H*, 1e-
IH* 26 CH50 on CHs semichinone
> (|3H3
L CH30 CHy-CH=C—CHy),H
UBICHINOLO O

coenzyme Q¢
1HY, 1le:

CH30 ’
CH30 CHy-CH=C— CHz)n oppure in un’unica tappa

Ossido-riduzione in 2 tappe
OH  coenzyme QH,




COENZIMA A (HS-COA) Trasferimento di gruppi acilici in reazioni di ossidazione di

molecole energetiche e di biosintesi di carboidrati e lipidi.
I
"4 Py
Deriva dalla vitamina B5 (ac. pantotenico) 07t {=0i-0-NH-cH. Ut COOK

K,
R Pantothenic Acid NH>
N \ vitamin B5

H - H H CHs3 o- >N
@CHz—CHz—I\Il—C—CH2—CH2—|\IJ—C—CI—CI—CH2—O—I|’—O— N)
| ||(|; ('; (I)H CIH3 | C") |
 B-mercaptoetilammina Pantothenic acid

Centro reattivo: gruppo tiolico —=SH con cui

forma il legame tioestere con i gruppi | -
acilici che trasferisce. 3'-P-ADP (3'-fosfoadenosina-

o) difosfato)

|
H,C—C—S—CoA Acetil-CoA

|

Quando si forma un legame tioestere viene conservata energia
metabolica che puo essere utilizzata per promuovere altri processi.




TIAMINA PIROFOSFATO (TPP)  Thiamine |-, . . .2

Deriva dalla tiammina (vitamina B,) o n '
E il gruppo prostetico delle  decarbossilasi 0
(decarbossilazione degli 0-chetoacidi). E’ anche il gruppo H3C\”/“\
prostetico delle transchetolasi (trasferimento di un gruppo -
a 2 atomi di carbonio contenente una funzione C=0) 0
_ o a-chetoacidi
PIETIEITS CIEEEEEI o2 \ Centro reattivo: C-2 dell’anello
y '/ tiazolico
NH3 1[22_8 . .
iﬂfcm—&\(\cm—cm—o—%—o—%D'E“
- O O -
H4C [ CH4 ﬁz_a
Il carbonio 2 dell’anello tiazolico € molto R-N._ R
acido a causa dell’effetto elettronattrativo +
esercitato dall’N con carica positiva e dallo 2

zolfo in posizione 1 (carbanione dipolare)



decarbossilazione degli a—chetoacidi
[ Attacco nucleofilo al R
CH; H*rimosso da un
I el i I residuo basico
3 dell’enzima Enz-B:

ﬂ /C—O carbonio carbonilico
O0=C
X

Piruvato CHj3
a-chetoacido

o (carbanlone\ /,H*
V4 dipolare) .
H—C\ + Ht 1
CH, "
Acetaldehyde
R \ /\)
Xag $ A
}\I Hj HO— C — \5:[
:[ Protonazione del Hj
Decarbossﬂazmne :La presenza

carbanione CO, _ _ ’
) ‘>/ di un doppio legame nell’azoto
\ Enz-B—/H quaternario favorisce
+
R &

I'allontanamento della CO, e la

Idr055|et|I TPP

Resonance-stabilized carbanion

; formazione di un addotto
N CH,4 HO \ + CH, carbanionico
\ﬂ A5 \ Vi . .
/C \\) | <« c— C j[ carbanione stabilizzato da
: /. . |risonanza
| H,C ST R H,C YR |



BIOTINA (vitamina B7)

Vitamina sintetizzata dai batteri intestinali e poi assorbita

Anello imidazolico

Centro Anello tiofenico
reattivo Hzc\Sf%'CHZ'CHz'CHz'CHz'COOH
Biotina
r 5 A Lys-Enz.
HN)LNH 4 TR
i NH
HE‘“‘CH Z/CHEN“CH / — CHZ/CHERCHZ/CHZ_i:D
|

Si lega al sito attivo attraverso un legame carboammidico con
un residuo di Lys dell’enzima.
E il gruppo prostetico di enzimi che catalizzano reazioni di
carbossilazione ATP-dipendenti.



Vitamina B7 (Biotina) (3)

[Carbossilasi che utilizzano biotina come cofattore J

e

CO-

0
1) CHs—C*~SCoA >\> HOOC —CH,—CZ-SCoA

Acetil-CoA ATP  ADP + Pi Malonil-CoA
Acetil-CoA carbossilasi

CO2 (OOH

2) CH3—CH2—6“‘SC0A >~\> CH3—CH—C/~SC0A

Propionil-CoA ATP ADP + Pj Metilmalonil-CoA
Propionil-CoA carbossilasi

CO2

3) CH C//COOH g » HOOC—CH —C/ —COOH
X /’”\‘ 2

Piruvato ATP ADP +Pi  Ossaloacetato
Piruvato carbossilasi

D. Voet— C. W. Pratt — J. G. Voet, FONDAMENTI DI BIOCHIMICA, Zanichelli editore S.p.A. Copyright © 2013 16|24




Vitamina B7 (Biotina) (4)

&9.’ Acetil-CoA carbossilasi

0
Cﬂo—c'
(i’ S-CoA
- /C\N" ATP ADP + P, Acetil-CoA
: -+ HO —:Z - \./. > \_ > o+
A biotina transcarbossilasi
S carbossilax :.:)
Braccio HN" TNH
della biotina
OuC OuaC
“NH “NH s
Braccio laterale S
della Lys s S
Ow=C_
NH

. Transcarbossilasi
2 /
».\‘ \ > " & 9]
N ——— C",—C:
S-CoA
Acetil-CoA

27

Malonil-CoA




[Adenine] e : Il carbossi-fosfato

Bicarbonate y P . :
Le carbossilasi sono N ® /ok °% N ? ............... )O\ :::::;:':‘:5012 nel sito
cosfifurl-e da fr‘e unifa Ho/c_o 0 HN NH /C—-O—P—-O‘ L O\[:'N' NH Besssssuisnnssnsssasnsnnsasannunnusnnss -,
proteiche: o Biotinil ® z) - @ CCO
- la proteina carrier della "o—r=o < lisina \ \
biotina, che fa da supporto o ” ADP Carbossi-fosfato P, s
alla biotina AP P \
= |a biofina carbossilasi[ \_ a G 9; _‘// ..... AR R R : . o i 0;7_’//
che catalizza la fissazione Sito € —d~—  Sito i IL:'C:rb:"ﬂf:TeP — b —
della CO, (sito cataliticol)  catalitico " cataliticof :o .::n;o ¢ E
- la transcarbossilasi che 1 Feoteb ! carbossi-fosfato |
Feri | arubbo carr!er_della 3 SRS SCEA PRSI i e x
tras er‘l_S.CG ig , Pp biotina ® : La CO; reagisce con
carbossilico sull'accettore < la biotina formando
(sito catalitico 2) H* i la carbossibiotina
0
Meccanismo d'azione della biotina nelle %N
reazioni di carbossilazione o’
(es. nella reazione catalizzata dalla piruvato carbossilasi) .
] P | - o 7
L -
CH,-C-CO0™ = CH,=C-C00" pressesss s : ——lme—
Piruvato Piruvato : Il piruvato, nella Corbaasiiivtiedll<eni
(forma chetonica) (forma enclica) fom'!a enolica, : arbossibiotinil-enzima
reagisce con la : gresssssss g 5 ..................................... :
w - : CO, formando : i La biotinae La biotina trasporta !
¢ Ossalacetato !  ossalacetato i i i decarbossilata : )| i la CO, dal sito ;
é-o Minenenesuans :---t------.----un-: o\ 'o g e il Piruvafo é g g cafahhco 1 al s|1-° é
' i i ] int i ] i catalitico 2 :
CH, Pirwato in Ly icavestiy et ;
‘l_. ¢  forma enolica 3 C| i nella sua . 5
S T2 TV w7 G\* [ forma endlica : e
D — . > ; ; )
: L'ossalacetato ;... 1o V ‘ Piruvato .
b Hotiats oy —2 o, — &/
A \c
A N .
p (-‘O //’ = 0 ///" kR
\\ 70 _R_’// \\\¥#° L \_- 777‘/




PIRIDOSSALE-FOSFATO (PLP) {0

HO _ CH,OH
Deriva dalla famiglia delle Vitamine B (piridossale, piridossina)
Il PLP e il gruppo prostetico di enzimi che catalizzano \N
transamminazione, decarbossilazione, racemizzazione (L->D) che
coinvolgono amminoacidi.
(0 }n O
_ I
O—P= - o_||>=o
H
| \+ + | +
O0=C / NH H3N—(IZ / \NH
N —
OH CHj3 OH CH3
Piridossalfosfato Piridossammina
(PLP) fosfato

fei'g,;nl:rew 5a (PM P)

r Principles of Biochemistry, Fifth Edition

inger Pril
© 2008 W.H.Freeman and Company



Vitamina B6 (Piridossina) (2)

La forma attiva della vitamina B6 € il coenzima piridossalfosfato (PLP)

& TRANSAMINAZIONE:
0 NG pe pe
HO Il’ OH,C OH g Py ke r
LY YT iy TOH (pLp]| O 7oK
OH CH, CH; CH, CH,
\ﬁ- CH NH; I H ' (l'l—'a’ yi W l.l,.;. ) NH 1.'|'IH
PLP | 1 | |,° /° |°
H C—OH C—OH C—OH C—OH
Acido Acido Acido Acido
Glutammico Ossalacetico o-chetoglutarico Aspartico
DECARBOSSILAZIONE: RACEMIZZAZIONE:
0 o 0 La richiesta di vitamina B6
/ 0 Vi : / . . i wga
ok Lo cou pLp | o4 | & proporzionale alla attivita
i“z PLP (:ZHZ Che i: del metabolismo proteico.
Hy L , CH, e
HH X i:; H L i ; ! E |.mportante:3- durante la
12 g 129 You | gravidanza e l'allattamento
Acido y-aminobutirrico Acido Acido
Glutammico (GABA) D-glutammico L-glutammico 23



Amino acid, o-Keto acid,
Pyridoxal Phosphate
_I_ (PLP') +
Transaminase
(Aminotransferase)
o-Keto acid, Amino acid,
Le reazioni di
TRANSAMMINAZIONE PLP

dipendenti catalizzate dalle
transamminasi o ammino-
transferasi sono reazioni a
ping-pong a due substrati.

Il gruppo amminico di un
amminoacido e trasferito su
un a-chetoglutarato,
I'amminoacido diventa a-
chetoacido e l'a-
chetoglutarato diventa il
glutammato.

COo0~ Co0~
| + |
C=0 H3N—?—H
H> CH>
" i
CO00~ o0~

a-chetoglutarato L-glutammato

amino-
transferase

COO0- CO0-
+ | I
H3N—?—H <|:=o
R R

a-amminoacido o-chetoacido

Figure 18-4
Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition
© 2008 W.H.Freeman and Company



Quando I'enzima € “a riposo” Il PLP ¢ legato all’enzima

0
I
mediante un Base di Shiff che si forma fra il gruppo aldeidico _0—'|’=
del PLP e I'e-amminogruppo di un residuo di Lys del sito attivo CI)
(Aldimmina interna) y CH2
o=t Nn
OH CH;

3 STEPS:
1) Transamminazione

2) Trasferimento protonico

3) Idrolisi

H I_ICHz

| | N+
@—LyS—N=C /' W
Q*- e
Schiff base
CH;3
Figure 18-5b

Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition
© 2008 W.H.Freeman and Company


https://www.youtube.com/watch?app=desktop&v=61ZVXmh6ae0

1) Transamminazione

Il passaggio iniziale di tutte le reazioni
enzimatiche PLP dipendenti che coinvolgono gli
aminoacidi prevede |'ingresso dell'amminoacido

nel sito attivo dell’enzima e la formazione di
un’aldimmina esterna (12 base di Schiff).
Il gruppo aldeidico del PLP si lega al gruppo a-
amminico dell'lamminoacido.

H— cl°‘— Co0~
*NH
|
# e
HO C

aldimmina esterna - 12 base di Schiff

H—C—CO00™

?_
'o—||= =0
0
d
|i| 2
+

0=C NH

OH CH;

Aldimmina (o)
interna f CH,

| | N+
@—Lys—N=C T
1 \—
Schiff base
CH3

Figure 18-5b
Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition
© 2008 W.H.Freeman and Company



Catalisi acido-base generale

Enz Protone acido per la
: vicinanza tra il gruppo
Lys carbossilico e il azoto
| imminico

2) Trasferimento protonico

/ +
Si forma un Carbanione ;EI”Z- cede un H aIdCI
stabilizzato per risonanza el centro reattivo ae

Aldimmina esterna
12 base di Schiff

Le transaminasi
rimuovono un protone
dal C-a per mezzo di un

residuo di Lys del
sito attivo dell’enzima.
La deprotonazione porta
alla formazione di un
carbanione che viene
stabilizzato per risonanza

a ™\ PLP

-Lys-Enz

riarrangiamento

Il protone in alfa

preso dall’enzima
@ nello step

precedente viene
ricollocato sul

coenzima
S i . R—C—CO0~™
'anello piridinico positivo funziona da I
trappola di elettroni e stabilizza per *+*NH
risonanza il carbanione che si forma. I
CHj3
(fOOH HO
1 5 |
|_H —
HO J\;ﬁjﬁmopoﬁz @LYS NH 2 +
- N
H,C E CH3 H
aldimmina chetimmina . .
Le aldimmine possono essere primarie e hanno formula generale R-CH=NH o Ch etl m m | n a

secondarie e hanno formula generale R-CH=N-R'che sono anche dette basi di Schiff; le

chetimmine possono essere primarie e hanno formula generale RR'C=N-H o secondarie za ba Se d i Sc h iff
e hanno formula generale RR'C=N-R".



|drolisi . : :
3) Idrolisi G-ty iiv, Enzima libero

Una molecola d’acqua attivata attacca il
carbonio formando un intermedio
tetraedrico che poi viene idrolizzato

Idrolisi della 22
£ > R—C—CO0™~
B: H-OH base di Shiff i .
e 0 a-cheto acido
R—“—COO‘ \ + che sidissocia
i @ €,
CH, CH,
HO HO
I + | + Piridossammina-
CHs N ®_Lys_i'\iuz s W fosfato (PMP)
Chetimmina

Il gruppo amminico della PMP viene trasferito in una seconda fase
su un secondo a-cheto acido attraverso una serie di passaggi
inversi a quelli visti sinora: si ottiene un nuovo aminoacido e si
rigenera il PLP



COBALAMMINA

Vitamina B,

Sintetizzata da alcune specie di batteri e
assunta dall’'uomo con alimenti di origine

animale. E assorbita dalla mucosa intestinale

grazie ad un fattore intrinseco.

Prende parte a reazioni di ri-arrangiamento
intramolecolare di tipo radicalico, catalizzate

da mutasi o transferasi

Box 17-2 figure 1

Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition
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cobalammina
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Box 17-2 figure 2
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LIPOAMMIDE

Acido LIPOICO: acido carbossilico a
8 atomi di carbonio con due gruppi
tiolici in C-6 e C-8.

Viene sintetizzato dagli animali.

Si lega con legame ammidico all’e-

amminogruppo di una Lys del sito
attivo.

Y

E il gruppo prostetico delle
diidrolipoammidi  aciltransferasi,
enzimi che fanno parte di complessi
multienzimatici
(piruvato-deidrogenasi,
a-chetoglutarato deidrogenasi)

Forma
ossidata
[ _CH>
CH
CH

2

\_/

—

N\
X
N

CH,

7/
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I
N

N
/TN

A
|
o

)
z
NN
L
N
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I
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|
CHz3—C—S—CH>
\CH
/ 2
HS—CQ
CH>

L4

(@)
-

N

\/.
/ L

2

Funziona come un
braccio oscillante
che trasferisce
gruppi acilici

acetilata



VITAMINA ALTRI NOMI FORMA ATTIVA FUNZIONE CARENZA SEGNI E SINTOMI TOSSICITA NOTE
Acido folico - Acido Trasferisce unitd monocarboniose A i galoblasti A i MNessuna La somministrazione di dosi elevate di folati
tetraidrofolico Sintesi della metionina, delle purine e della timina Difetti del tubo neurale Difetti congeniti aiub rl;lu;lﬂ'lr. una carenza della
tamina By
Vitamina By, Cobalamina Metilcobalamina Cofattori delle reazioni: Anemia perniciosa A ia pernici N L ia pernici =i tratta con la
Deossiadenosil- Omocisteina — Metionina Demenza Sintomi neuropsichiatrici somministrazione per via IM o con dosi
cobalamina Metiimalonil CoA — Succinil CoA Degenerazione spinale elevate per via orale
Antiossidante
Vitamina C Acido ascorbico Acido ascorbico Cofattore in reazioni di idrossilazions, Scorbuto EEELEDCC N I benefici dalla azione
N congistenza spughosa non sono statl i con speril
per esempio nel procollagene: Allentam del denti o p
Prolina — Idrossiprolina Cicatrizzazi difficol CONTC A TS
Lisina — Idrossilieina catrizzazione tosa
Vitamina Bg ALEEEEhD Piridoseal fosfato Cofattore enzimatico, in particolare nel Rara Glossite Si SO ETCREL ) oo G G e )
Piridc bolismo degli i idi ot La neuropatia sensoriale si verifica a
Piridossale P doei elevate
Vitamina B, Tiami Tiamina Cofattore degli enzimi che catalizzano: Beriberi Tachicardia, vomito, Nessuna -
pirofosfato Piruvato — Acetil CoA Sindrome di convulsioni
a-Chetoglutarato — Succinil CoA Wernicke-Korsakoff Apatia, perdita della
Ribosio 5-P + Xilulosio 5-P — (specialmente tra gli memoria, nistagmo
Sedoeptulosio 7-P + Gli 3-P alcolisti)
Pellagra Dermatite N La niacina a dosi el &impi nel
Niacina :Icci:i?:fnor::‘diso MNAD+, NADP+ Trasferimento di elettroni gi:'::;“ trattamento dell'iperlipidemia
Dermatite
Vitamina By Riboflavina FMN, FAD Trasferimento di elettroni Rara Stomatite angolare MNessuna -
Il consumo di grandi quantita di albume
Biotina - EEhnle: Reazioni di carbossilazione Rara - Nessuna d'uovo crudo (contenente la proteina avidina,
enzimi che lega a sé |la biotina) pud indurre una
carenza della biotina
Acido pantotenico - Coenzima A Trasportatore di gruppi acilici Rara - Nessuna -
IDROSOLUEILI IDROSOLUBILI
LIPOSOLUBILI LIPOSOLUBILI
Vitamina A Retinol Retinolo (] i s della funzi riprodutti Impotenza Aumento della soglia visiva Si Il B-carotene & privo di tossicita acuta, ma
Retinale Retinale Visione Cecita notturna Secchezza corneale I’ jone di un suppl y hon &
Acido retinoico Acido retincico Differenziamento e conservazione dei tessuti gnlfadfl'lw.ﬂdmm :.Il'nl:lica\a il vitaming Ao fa
eroftalmia n eccesso di vitamina A pud far aumentare
[ ;':i:f:r,om i Fincidenza delle fratiure
. La vitamina D non & una vera e propria
Vitamina D E’d“.l.dl.ml.o 1,%5-di!d£omju Assunzione del calcio Rlchllinrlllod(noi bn::'lbidrillﬁ Osea tenere e flessibili Si vitamina, perché puo essere sintetizzata
g 2D L e e nella pelle. Se =i applicano dei prodotti
che schermano dalla radiazione solare
o ze la pelle & acura, la sintesi & ridotta
Vitamina K Menadione Menadicne y-Carbossilazione dei residui di glutammate Nei neonati Sanguinamento Rara La vitamina K & prodotta dai batteri intestinali
Menachinone Menachinone dei fattori della coagulazione e di altre proteine Rara negli adulti La carenza della vitamina K & comune nei neonati
Fillochinone Fillochinone Si raccomanda la somministrazione per via
parenterale della vitamina alla nascita
Fragilita dei globuli rossi, I benefici dall azione
Vitamina E w-Tocoferolo Varl derivati del Antiossidante Rara heD P ol M NEREERa e - ,oon eperl ion
EEmELED emolitica controllate
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