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Dégradation des protéines

• Vitesse variable

• Processus régulé
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• La désamination oxydative est la réaction 
qui désamine quel acide aminé ?
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• La désamination oxydative est la réaction 
qui désamine quel acide aminé ?

• Le glutamate
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• Quels acides aminés sont précurseurs de la 
cystéine ?

• La méthionine & la sérine



• Le pyruvate, après transamination, permet 
la synthèse de quel acide aminé ?
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• Le pyruvate, après transamination, permet 
la synthèse de quel acide aminé ?

• Alanine 



• Chez l’espèce humaine, sous quelle forme 
majoritaire, irréversible et atoxique circule 
l’azote aminé dans le sang ?

• Urée 
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Hyperammoniémies
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+]plasma > 40 µmol/L 
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Hyperammoniémie de type 1 déficit en 

carbamylphosphate synthétase

Hyperammoniémie de type 2 déficit en 

Ornithine transcarbamylase
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arginosuccinate synthétase

Acidurie argininosuccinique déficit en 
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Hyperammoniémies

Production excessive Elimination insuffisante

Primitives

Secondaires

Exemple :

Insuffisance hépatique 

Exemple :

Hémorragie digestive

Exemple :

Déficit enzymatique du 

cycle de l’Ornithine

Exemple :

Mutation activatrice de 

la Glutamate 

déshydrogénase



Traitement des hyperammoniémies

?





• L’Urée permet d’éliminer combien d’azote 
aminé ?
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• L’Urée permet d’éliminer combien d’azote 
aminé ?

• 2



• La production d’urée augmente dans les 
situations suivantes :

A. Insuffisance hépatique aigue 

B. Hyper-catabolisme protidique

C. Insuffisance rénale

D. Hypertension portale avec shunt porto-cave

E. Régime riche en viande
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• La production d’urée augmente dans les 
situations suivantes :

A. Insuffisance hépatique aigue 

B. Hyper-catabolisme protidique

C. Insuffisance rénale

D. Hypertension portale avec shunt porto-cave

E. Régime riche en viande

• B, E (l’urée augmente dans l’insuffisance rénale mais 
par défaut d’élimination)
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Quelle serait la conséquence d’un déficit enzymatique de 

la N-Acétyl-Glutamate Synthétase (NAGS) ?



+ +NAGS

Acétyl-CoA Acide Glutamique HS-CoA Acide 

N-Acétyl-Glutamique

Quelle serait la conséquence d’un déficit enzymatique de 

la N-Acétyl-Glutamate Synthétase (NAGS) ?

• Diminution de l’activité du cycle de l’urée avec risque 
d’hyperammoniémie
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Nourrisson 

2 semaines

Urines :

acidephényl pyruvique ++

acide phényl acétique ++

acide phényl lactique ++

Sang :

Phénylalanine ++

Tyrosine -
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• Un acide aminé « CETOGENE » est un AA 
qui aboutit à la formation de quels 
intermédiaires ?
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• Un acide aminé « CETOGENE » est un AA 
qui aboutit à la formation de quels 
intermédiaires ?

• Acétyl-CoA & Acéto-acétyl-CoA
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Les Amines Biogènes
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Gabapentine NEURONTIN*

Acide valproïque DÉPAKINE*



Histidine Histamine



INFLUENCE D'UN INHIBITEUR DE L'HISTIDINE DECARBOXYLASE

SUR L'HISTAMINO-LIBERATION PRODUITE CHEZ L'HOMME ET LA 

REACTION ANAPHYLACTIQUE LOCALE

Allergy 2007

Volume 20 Issue 2, Pages 77 – 83



La tritoqualine (Hypostamine®)
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1. Identifiez le type de réaction 

2. Que représente la putrescine pour l’ornithine ?

L’ornithine peut-être transformée en putrescine (dont l’odeur 

est réellement nauséabonde)

1. Une Décarboxylation
2. Son amine biogène



• Lequel des composés suivants n’est pas un 
dérivé de Tyrosine ? 

A. Hormones thyroïdiennes 

B. DOPA

C. Noradrénaline

D. Mélatonine

E. Mélanine

• D



Votre patient est un albinos avec des cheveux blancs depuis la

naissance.

Vous faites une biopsie de la peau de votre patient et vous

cultivez ses mélanocytes.

Vous ajoutez de la tyrosine radioactive aux mélanocytes et vous

constatez que la production de DOPAquinone radioactive n’est

que de 1% de celle d’un sujet normal.

Quelle hypothèse évoquez-vous ?
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Votre patient est un albinos avec des cheveux blancs depuis la

naissance.

Vous faites une biopsie de la peau de votre patient et vous

cultivez ses mélanocytes.

Vous ajoutez de la tyrosine radioactive aux mélanocytes et vous

constatez que la production de DOPAquinone radioactive n’est

que de 1% de celle d’un sujet normal.

Quelle hypothèse évoquez-vous ?

• Un déficit en Tyrosinase



L’acide Phénylbutyrique est un traitement qui peut être donné 

dans les désordres du cycle de l'urée. Expliquez la logique de 

son utilisation

Acide Phényl-butyrique 

Acide Phényl-acétique

Bêta-oxydation

Glutamine

+

Phényl-acétyl-glutamine
Eliminé par 

le rein

Si désordre du cycle de l’urée, l’ammoniaque 
s’accumule et la concentration de Glutamine 
augmente. Donner de l’acide phénylbutyrique
au patient permet d’augmenter l’élimination 
de Glutamine



L’Homocystéine est un acide aminé soufré de l’organisme

humain. Cependant, son accumulation (hyper-Homocystéinémie)

est toxique. Sur la base de son métabolisme, avancez des

mécanismes d’hyper-homocyctéinémies

Méthionine

Homocystéine

Cystathionine

Cystéine

Sérine

Alpha-cétobutyrate

CH3CH3

Cystathionine synthase
+

Vitamine B6

Methionine synthase

+
Vitamine B12

• Défaut enzymatique : Cystathione
synthase ou Methionine synthase.

• Et/ou carences en Vitamine B6 et/ou 
Vitamine B12



Pool métabolique 

d’acides aminés

Protéines 

alimentaires

Synthèse in vivo

d’acides aminés

Protéines tissulaires

BiosynthèseDissociation

Désamination

NH3 Acide 

Alpha-cétonique

Urée Glucose

Lipides

Corps 

cétoniques

Oxydation

Décarboxylation

CO2 + Amines

Autres transformations

Composés azotés

MERCI !


