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1 A célula e seus componentes

As células sdo as menores unidades estruturais e funcionais de todos 0s organismos vivos. Sao
capazes, embora limitadamente, de manter as fun¢Bes basicas para a sobrevivéncia de um
organismo.

Os organismos vivos sé@ivididos basicamente por dois tipos de células: células procariotas,
que carregam sua informacgéo funcional num genoma circular sem um nucleo definido, e as
células eucariotas que contem um nudcleo delimitado, seu genoma possui Cromossomos
individuais, e sa estrutura interna € bem organizada.

Toda célula possui membrana plasmatica que € uma membrana seletivamente permeéavel. Ela
permite que 0s sais e nutrientes necessarios entrem na célula e que os produtos de excregéo
saiam, mas usualmente exclui a entratta substancias ndo necessarias do ambiente. Dentro

de toda célula ha o citoplasma, onde ocorre a maioria das reacdes catalisadas por enzimas do
metabolismo celular. As células usam a energia quimica para realizar o trabalho de construcao
e manutencaala swa estrutura e para realizar a movimentacédo e a contracao celldanbém
presentes no citoplasmade todas as células estdo os ribossomos, pequenos granulos que
atuam na sintese de proteinas. Todas as células possuem ainda um ndcleo onde o material
genéticoé replicado e armazenado na forma de acido desoxirribonucleico (DNA).

Entre as células procaridticas a melhor estudada &stzherichia colque esta representada
na figura abaixo.

- )

DNA

22001 HowStuffiorks

A ¢ Células eucaridticas

A célula eucarittica consiste de citoplasma e nucleo que estdo delimitados pela membrana
plasmatica. O citoplasmeontem um sistema complexo de membranaternasque formam

as estruturas celulares (organelas)s principas organela sdo a mitocondria fas quais
ocorrem importantes reacdes quimicas liberadoras de engrgiareticulo endoplasmatico
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(uma série de membranas onde as glicoproteinas e os lipideos séo formados), o complexo de
Golgi para determinadas funcBes deansporte) e os peroxissomos (fmacédo e degradacéo

de algumas substancias}élulaseucaridticas contém lisossomos, onde numerosas proteinas,
acidos nucleicos e lipideos sao degradados. Os centriolos, peEcpesticulas cilindricasséo
responsaveis pela formacdo dos microtubulos, r&aed$ de divisdo celular. Os ribossomos sdo

0s responsaveis pela sintese de proteinas.

B ¢ Nucleocelular

Na célulaeucaridtica a informacdo genética esta contida dentro de um nlcleo que é
delimitado pela membrana nucleaEsta membrana contem poros (porpacleares) que sao
responsaveis pelo transporte de substancias entre o nicleo e o citoplasma. O nlcleo contem o
nucléolo e a matriz fibrosa com diferentes complexos PhiAeina.

Membrana
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Célula eucariética Nucleo da Célula

C¢ Membrana plasmaética

O ambiente celular quer seja sangue ou outflosdos corporais, € aquoso, € 0S pProcessos
guimicos no interior da célula envolvem moléculas hidrossoliveis. Para a manutencdo da sua
integridade, as células devem impedir a &gua e outras moléculas de fluirem
descontroladamente para dentro ou para fora cilula.Isso é realizado por uma membrana
hidrorresistente composta de moléculas bipartidas de &cidos graxos, a membrana plasmatica.
Tais moléculas safsfolipidiosdispostos em uma camada dupla (bicamada) com sua parte
interna lipidica. A propria membmna plasmatica contem diversas moléculas que atravessam a
camada biomolecular lipidica uma ou mais vezes para desempenhar funcbes especiais.
Diferentes de tipos de proteinas de membrana podem ser distinguidos:

0] Proteina transmembrana utilizadamo canaigara o transporte de moléculas de
dentro para fora da célula.
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(i) Proteinadnterligadas para fornecer estabilidade.

(i) Moléculasreceptorasenvolvidas na transducéo de sinal

(iv) Moléculas com fung¢des enziméticas para catélise interna de reagdes quimicas em
resposta a sinal externo.

Espaco extracelular

e ‘ Conexdes |J Receptores H Enzimas '

Bicamada
fosfolipidica

Citoplasma

D ¢ Comparagéo entre célula animal e vegetal

Células de animais e plantas tém varias caracteristicas similares. A diferenca fundamental
que a célula de plantas contem cloroplastos para a fotossimes® envoltas por uma rigida
camada de celulose e outras moléculas polimériEasas células também possuem vacuolos
para agua, ions, acucar, compostos contendo nitrogénio ou descartes. Vacuolos sao
permeaveisa dgua, mas nao a outras substancias.
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2 Ligacdes quimicas

Ligacdes idnicasédo formadas por ganho e perda de elétrons. Por exemplo, o sodio (Na) doa
um elétron para o atomo de cloro (Cl). O casamento entre o sddio, um metal de alta
reatividade, com o cloro, um gés verde toxico, € o sal de cozinha (NaCl).

Cloreto de sodio (NAC

Ligacdo covalentesdo formadas pelo compartiihamento de elétrons. Por exemplo, temos a
molécula de agua, amdnia, diéxido de carbono e a molécula de metano.

ammonia

water
carbon dioxide methane
Exemplos de ligagcbes covalentes

Ligacdes de hidrogéni@ um tipo de interacdo intermolecarl que confere certa estabilidade
nas ligacbes com atomos de alta eletronegatividade (F, O, N).
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Hidrogénio \o \N/ \o/ \0 \0/ \N/
Doador de ﬁ' ﬁ' ﬁ' ﬁ' ﬁ' I:|I
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N /7 N /N

Figure 2-3
Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition
© 2008 W. H. Freeman and Company

Representacao de ligacdes de hidrogénio

InteragGes hidrofébicasOcorem entre moléculas hidrofébicas que buscam interagir
entre si, evitando assim,@ntato com a agua quando possivel.

water

CH; CH
Y
CH

3 Grupos funcionais

Uma célula viva é basicamente composta de carbono (C), hidrogénio (H), nitrogénio (N) e
oxigénio (O), quase que na seguinte distribuicdo: 50% de atomos de hidrogénio, 25% de
carbono e 25% oxigénidxceto a agua, quase todos os componentes sdo compostos de
carbono.

O carbono é um pequeno atomo com quatro elétrons em sua Ultima camada, podendo formar
guatro fortes ligagdes covalentes com outros atomos. Porém, mais notavelmente, os atomos
de carbono pdem combinaise entre si para construir cadeias e anéis e, dessa maneira,
grandes moléculas complexas com propriedades biolégicas especificas.

Os grupos funcionaeterminam as propriedades quimicas das molécltasre os principais
gruposfuncionaistemos alcoalamina, aldeidpcetona e os acidos carboxilicos.

A - Compostos dénidrogénio, oxigénio e carbono

Quatro simples combinacdes entre esses atomos ocorrem frequentemamteanoléculas
biologicamente importantesgrupo hidroxia (-OH; alcodis), etila (-CH3), carbola (-COOH) e
carbonila (C=0; aldeidos e cetonaBJes conferem as moléculas propriedades quimicas
caracteristicas, inclusive possibilidades para formarem compostos.
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H = H
aldeido cetona alcool

B- Acido e ésteres

Muitas substancias biolégicasntem uma ligagd carboneoxigénio com propriedades acisl

ou basicas (alcalinasD grau de acidez éxpressopelo valor do pH, o qual indica a
concentracéo de ions de"Ha solucéo, variando de 10nol/L ( pH = 1, extremamente &cido)

até 10™ mol/L (extremamente basi). A agua pura contem Tamol/L de H (pH 7,0) Um

éster é formado quando um &cido reage com um &lcool. Esteres sdo frequentemente
encontrados em fiideos e compostos de fosfatos.

C- Ligacdes carbonaitrogénio (GN)

Ligacdes entre carbono e nitrogéniocorrem em muitas moléculas biologicamente
importantes: grupos amino, aminas e amidas, especialmente em protefisasmidas sao
formadas pela combinacdo de um &acido e de uma amina. Diferentemente das aminas, as
amidas ndo possuem carga quando em aguaakdo peptidica que liga dois aminoacidos nas
proteinas serve como um dos exemplddm A&cido carboxilicaeage com uma amina,
formando uma amida (aminoé&cido) e liberando agua.

O
// | /7 +H0
—C + HhN—C— —>—C 2
\ I \
g Al
H
Acido carboxilico Amina Amida (Aminoacido)

Ligacao peptidica
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Os aminoacidos, que séo as subunidades das proteinas tem importancia fundamental. Todas as
proteinas tem um papel especifioo funcionamento de um organismo.

D - Compostos de fosfato

Os compostos fosfaticos ionizados desempenham um papel biol@égsencial. O grupo

HPQ? é um ion fosfato inorgénico estavel oriundo do acido fosforicgPQ@ ionizado.
Normalmente ele é representado pox P

1
—f—U(—@)
OH
Grupo fosfato

Entre um ion fosfato e um grupo hidroxila livre poese formar um ésterfosfatica
Frequentementens grupodosfato séo ligados a proteinas deste modo.

I ﬁ I
(OO (=¢-0=®)
O
. Forma
Ester fosfatico abreviada

A conbinacéo de dois grupos fosfato dédgem a um grupo difosfato.

O O O O

|l |l |l |l
—0—P—OH + HO—P—0~ += —0—P—0—P—-0"

| _ | _ | |
O O 0 0" +H,0
Formacéo de um grupo difosfato (=0-®-®)

Os compostos fosfaticos desempenham um papel importante em moléculas ricas em energia e
varias macromoléculas que podem armazenar energia.

E- Compostos de enxofre
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Muitas vezes o enxofre serve para ligar moléculas bioldgicas, especialmente quando dois
grupos sulfidrilas -6H) reagem para formar uma ponte delfsto (-SS). O enxofre é o
componente de dois aminoacidos (cisteina e metioniea)de alguns polissacarideos e
acucares. As pontes de sulfeto desempenham papel em muitas moléculas complexas, servindo
para estabilizar e manter as estruturas tridimensionais especificas.

Grupo sulfidrila Ponte dissulfeto

4 Carboidratos

S&o substancias biorganicas encontraeassistemas bioldgicos possuem diversas funcges
como componentes estruturais essenciais das célulmsnbém atuam como sitios de
reconhecimento da superficie da célula e servem como principal fonte de energia metabdlica.

Carboidratos

Monossacarideos Oligossacarideos Polissacarideos

Hexoses
(Glicose
Galactose

(Amido@milosee

Dissacarideos - .
amilopecting

Pentoses

(Ribose
Desoxirribose)

(Maltose
Lactose)

Glicogénio,
Celulose)

Frutose)
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A - Monossacarideos

Os monossearideos (acucares simples) séo aldeidBs©-H) ou cetonas (>C=0) com dois ou

mais grupos hidroxilas [férmula geral gO}]. O grupo aldeido ou cetona pode reagir como

um dos grupos hidroxilas para formar um anel. Essa € a configuracdo usual dossagiea

tém cinco ou seis atomos de carbono (C) (pentoses e hexoses). Os atomos C sdo numerados.
As formas Pe L- de agUcares sdo isbmeros especulares da mesma molécula.

As formagjue ocorrem naturalmente sdo as(Bextro) formas. Estas incluem, adicianahte,

as formas eh 02Y2 SaliSNB2AaALYSNRADP bla F2N¥YIFa ONOE A
estdo em um plano, mas tridimensionalmente tomam a forma de uma cadeira ou de um barco.

! O 2 vy T A Ddjidpicanode (glicose) é favorecida energeticamefdeque todas as

posi¢cdes axiais sdo ocupadas por atomos H. O arranjo dos gi@pbpode diferir, de modo a

se formarem estereoisbmeros como a manose ou a galactose.

As formag' ei da glicose diferem pela configuracao no carbono anomérico

SfHZOH 6|CH20H
|7 \ | /] \ |
C OH H C1 C OH H Cc1
I 7| IS L7
HO 3 2 H HO ERE OH
H OH H OH
b-D-glicose U-D-glicose
estereoisOmeros
H
CH,OH CH,0H
HO — HO 0
HO - \/OH HO OH
OH
H H H H
Glicose Mannose Galactose
Conformagao tipo Isbmeros da glicose
cadeira

B - Dissacarideos

Osdissacarideosdo formadospela unido de dois monossacarideosseus representantes
mais conhecidos sdosacarosee alactose. Os dissacarideos sdo sollUveis em 4gua.

1 Sacarose: formado parma molécula de glicose e uma molécula de frutose.
Asacarose® 0 aglcar que consumimos em casa, que usamos em nosscuabs,
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doce. Esse carboidrato pode ser encontrado principalmente na-dedagucar e na
beterraba.

f Lactose: formado pamma molécula de glicose e uma molécula de galactose. E
o aclcar encontrado no leite, e é a principal fonte de energia para o bebé durante a
amamentacao.

HO? 2 00—,
H OHjF HO  H H OHT H OH
Glucose Fructose

a-glycosidic bond p-glycosidic bond

Sucrose (Glucose-o-1, 2-fructose) Lactose (Galactose-f-1.4-glucose)

C- Derivados de acucas

Quando determinados grupos hidroxilas sdo substituidos por outros, foreeans derivados

de acucar. Estes ocorrem especialmente em polissacarideos. EM um grande grupo de
sindromes determinadas geneticamente, os smdicarideos complexos ndo podem ser
degradados, devido a funcdo enzimatica reduzida ou ausente (mucopolissacarideos,
mucolipidoses). Exemplos dos derivados de acUcares sdo o acido glicurdnico, glicosamina e a
N-acetilglicosamina.
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L °CH,0H
Oxidacéo no carbono sl OH
~ = x & 2y c—oO0
/I ¢ 'R |-A .3f A O2a gy ok it QBoR2 é/,; \(I:1
glicurbnico C2 substituida por I4\O¢H_g/|
- — FYAYlFTh 3t A024&l YAy IHO ||43 (|)2HH
\\““‘C ~ b-D-glicose
OH
0 CH,OH CH,OH
OH H o _OH 0 OH
HO OH H
OH HO OH H
Responsavel pelo mecanism NH2 HO NH
de desintoxicagéo da célula N-acetik |

guando se conjuga com a

Construgéo de _ _
. : Glicosamina c=0
bilirrubina R

cartilagem; |
Lubrificacéo das CHs
articulacoes

D ¢ Polissacarideos

Ospolissacarideosdo formados pela unido de centenas, e até mesmo milhares, de
monossacarideos e nao sdo solaveis em agua. Os exemplos mais conhecidos
de polissacarideoséo:

T Amido:principal fonte de energia em nossa alimentacdo. As plantas utilizamdoami
como reserva de energia, e por iggmdemos encontrdo no interior de caules, mas
principalmente nasaizesiubérculose sementes.

I Celulose: @eluloseé o principal componente daarede celular dos vegetais.

9 Quitina:principal constituinte do exoes@leto (esqueleto externo) dos artrépodes,
CcOMo 0s insetos, aracnideos, crustaceos.

Exemplos de disturbios humanos hereditarios no metabolismo de carboidratos

Diabete melito:um grupo heterogéneo de distlrbios caracterizado por elevados niveis
sanguineos dglicose, com aspectos genéticos e clinicos complexos.

Disturbios do metabolismo da frutosedo conhecidos trés distarbios hereditarios: frutoa
benigna intolerancia hereditaria a frutose com hipoglicemia e vémitos e deficiéncia
hereditaria de frutose 1:®ifosfato com hipoglicemiapneia acidose lactica e
frequentemente, resultado letal em recénmascidos.

Doencas do armazenamento do glicogénion gryo de distlrbios do metabolismo do
glicogénio que diferem em sintomas clinicos e nos genes e nas enzimas envolvidos.

Metabolismo da galactosetrés distarbios hereditarios diferentes, com toxicidade aguda e
efeitos a longo prazo.
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5 Lipidios

Os lipideos galmente ocorrem como grandes moléculas (macromoléculas). S&o componentes
essenciais das membranas e precursores de outras importantes biomoléculas, tais como os
esteroides para a formacdo de horménios e outras moléculas para transmitir 0s sinais
interceluares.Além dos &cidos graxos, os compostos com carboidratos (glicolipideos), grupos
fosfatos (fosfolipideos) e outras moléculas sdo especialmente importantes. Uma caracteristica
especial € sua acentuada polaridade, com uma regido hidrofilica (que atr@ égoutra
hidrofébica (que repele a agua). Isso torna os lipideos especialmente adequados para
constituir os limite®s limites externos da célula (membrana celular).

A ¢ Acidos graxos

Os &cidos graxos sdo compostos de uma cadeia de hidrocarbonetosimsogiupo acido
carboxilico terminal. Assim, sdo polares, com uma extremidade hidrofilica (-COOH) e
outra hidrofébica {CH), e diferem no comprimento da cadeia e seu grau de saturacao.
Quando ocorrem uma ou mais ligag6es duplas na cadeia, o gciko € classificado como
insaturado. Uma ligacéo dupla torna a cadeia relativamente rigidausa uma tor¢cdo. Os
acidos graxos formam a estrutura basica de muitas macromoléculas importantes. O grupo
carboxila livre{COOH) de um acido graxo PE ioniza@®0.

Hidrofilico COOH N _0 COOH -0
| < tH L
CH 2 S
[ ° | °
" :
| B
ouble
| |CH bond
cdauses
{|:H2 I a kink
|CH2 |CH2
CH3 |CH2
Hidrofdbico CH;
Acido graxo saturado Acido graxo insaturado
Sdlidos a temperatura ambientggordura Liquidos a temperatura ambientgdleos
animal/tecido adiposo vegetais/sementes (améndoa, castanhe

A margarina é de origem vegetal, mas sofre hidrogénacao, e por isso é saturada.
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B¢ Lipideos

Os acidos graxos podenombinarse com outros grupos de moléculas para formar outros
tipos de lipideos. Como moléculas insolaveis em &gua (hidrofbicas), sdo sollveis apenas em
solventes organicos. O grupo carboxila pode entrar em uma ligacdo de um éster ou de uma
amida. Os tiglicerideos sdo copostos acidos graxos com glicerol.

Os glicolipideos (lipideos com residuos de acucar) e os fosfolipideos (lipideos com um grupo
fosfato ligado a um derivado de alcool) sdo as bases estruturais de importantes
macromoléculas. Sua degradac intracelular exige a presenca de varias enzimas, cujos
distirbios tém uma base genética e levam a numerosas doencas determinadas geneticamente.

Os esfingolipideos constituem um notavel grupo de moléculas nas membranas biolégicas.
Nestas, a esfingosingm vez do glicerol, € a molécula de ligagdo com o acido graxo. A
esfingomielina e os gangliosideos contém esfingosina. Os agidglhsperfazem 6% dos
lipideos do sistema nervoso central. Sdo degradados por uma série de enzimas. Disturbios
geneticamente dterminados de seu catabolismo acarretam graves doengas, como por
exemplo, a doenca de T&achs, devida a degradacdo defeituosa do gangliosideo GM2
(deficiéncia dé -N-acetithexosaminidase).

@)

E
Hle—OH H,C—0~ NN NN
H|C—OH

H,C—OH ]
— 0" TN NN
Glicerolpode se HC—0
ligara acidos 0
graxos para I

formar P O U U
trigliceridios H (=0

Trigliceridios

A Encontramse na forma de gordura reimentacio que consumimos
A Circulam em nossa corrente sanguinea e se armazenam no tecido adiposg

A Um nivel alto de triglicerideo pode causar inimeros problemas de satde, incluindo o
desenvolvimento de pancreatite e doencas do coragéao
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agucar
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Glicolipidi b 7
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; Ahi O=P—0 |Phosphate
Estfo presentes na hidrofébico |
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Estdo presentes
£ nas membranas
o 7 dascélulas e em
Fosfolipidio £ lipoproteinas
plasmaticas
Cc¢ Agregadodipidicos

Dadas as suas propriedades bipolares, os acidos graxos podem formar agregrados lipidicos na
agua. As extremidades hidrofilicas sao atraidas ao seu ambiente aquoso; as extremidades
hidrofébicas projetarrse da superficie da dgua e formam uma pddicauperficial. Se
estiverem completamente abaixo da superficie, podem formar membranas com duas camadas
(membrana lipidica biomolecular ou bicamada). Estes séo os elementos estrbtsiaiss das
membranas celulares, os quais impedem que as moléculasoldgdo aquosa circundante
invadam a célula.
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Agregados lipidicos

oo slelelelelee

Surface film

Grandes agregados
unidos por forcas
hidrofobicas

f'\"f' f"\"/ .f"\"/
LN ,-"-\. f\_ A -:)/-\. ,)-\. fr\_\_.-’,\\._a

N Y Y T Y Y Y S
}

‘k__/\_j\_J\ _/\_)\_J\ j'& S

Membrana plasmatica
em duas camadas
(bicamada fosfolipidica)

D ¢ Outros lipideosesterddes

Os ester@essao pequenas moléculas que consistem em quatro diferentes anéis de atomos
de carbono. O colesterol é o precursor das cinco principais classes de horménioglesteroi
prostagenos, glicocorticoides, mineralocorticoides, andrégenos e estrogenos. Cada uma dessas
classes hormonaié responsavel por importantes funcdes bioldgicas, tais como manutencao
da gravidez, metabolismo das gorduras e das proteinas, manutencéolwoe e da pressao
sanguineos e desenvolvimento das caracteristicas sexuais.
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Outros lipidios: esteroides

A2 Colesterol

Derivados de colesterol

OH OH
H,C H,C
H.C
o HO

Testosterona Estradiol

Exemplos de distdrbios humanos hereditarios nmoetabolismo lipidico e lipoprotéo:
Hipercolesterolemia familiar, a deficiéncia de lipase lipoproteica familiar, a
disbetalipgroteinemia e os distlrbios da lipoproteina de alta densidade (LDL).

6 Aminoacidos

Os aminoacidos séo as unidades estruturais basicas das proteinas. Uma sequéncia linear
definida dos aminoacidos e uma estrutura tridimensional effjpecatribuem propriedades
fisicoquimicass OF RIF LINB GOSNyl ® ! Y | YAy2t OAR2 O2yaradas
ligagdo a um grupo amineNH), outra a um grupo carboxilaQOOH), a terceira a um atomo

de hidrogénio e a quarta a uma cadeia lateral &&l. Os aminoacidos sédo ionizados em
solugBes neutras, uma vez que o grupo amino adquire um préidirs) e o grupo carboxila
dissociase (COQ). A cadeia lateral determina as caracteristicas distintas de um aminoécido,
incluindo tamanho, forma, cargalérica ou capacidade de ligagdo com o hidrogénio e a
reatividade quimica especifica total. Os aminoacidos podem ser diferenciados conforme sejam
neutros ou ndo neutros (basicos ou &cidos) e possuam uma cadeia lateral polar ou ndo polar.
Cada aminoacido te suas préprias abreviaturas de trés letras e de uma letra. Os aminoacidos
essenciais em vertebrados sao: His, lle, Leu, Lis, Met, Fen, Ter, Tir e Val.
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Estrutura geral dos aminoacidos

A ¢ Aminoacidosséo classificados de acordo com sua cadeia lateral

Todos os aminoéacidos neutros tém um grup@OOe um grupo-NH;". Os aminoacidos mais
simples apresentam uma cadeia lateral alifatica (ou aciclica) simples. Para a glicina, esta
consiste meramente em um atomo de hidrogénid)( para a alanina, em um grupaetila ¢

CH). Cadeias laterais maiores ocorrem na valina, na leucina e na isoleucina. Tais cadeias sdo
hidrofébicas (hidrorrepelentes) e tornam seus respectivos aminoacidos menos sollveis em
agua que as cadeias hidrofilicas (com afinidade pela aguapliAaptem uma cadeia lateral
alifatica que, diferentemente do que se observa em outros aminoackles,cadeia lateral

esta ligada tanto ao carbono central quanto ao grupo amino, de modo que se forma uma
estrutura em anel. Cadeias laterais aromaticas (olicas) ocorrem na fenilalanina (um grupo

fenil ligado ao carbono central por meio de um grupo metile@4c) e no triptofano (um

anel indol ligado ao carbono central por meio de um grupo metileno) sassimoacidos sdo

muito hidrofébicos Dois aminoacios contém atomos de enxofre (S). Na cisteina, este esta sob

a forma de um grupo sulfidrila-§H); na metionina, € um tioésterS(CH). Ambas sao
hidrofébicas. Na cisteina, o grupo silfidrila € muito reatico e participa da formacdo de pontes
de sulfeto {SS). Tais ligagbes desempenham um importante papel na estabilizacdo da forma
tridimensional das proteinas.

A serina, a treonina e a tirosina contém grupos hidrox#asij. Assim, sdo formas hidrolisadas

de glicina, alanina e fenilalanina, respectivamer@®@s grupos hidroxilas as tornam hidrofilicas

e mais reativas do que as formas nédo hidrolisadas. Tanto a asparagina como a glutamina
contém um grupo amino e um grupo amida. No pH fisiolégico, suas cadeias laterais
apresentam carga negativa.

Osaminoacidocarregadogsém dois grupos amino ionizados (basico) ou dois grupos carboxilas
ionizados (acidos). Os aminoacidos basicos (de carga positiva) sdo a arginina, a lisina e a
histidina. A histidina tem um anel imidazol e pode ser de carga negativa ou positiva,
dependendo do meioEla é frequentemente encontradaos centros reativos das proteinas,

onde toma parte em ligacdes alternantgm( exemplo,na regido da hemoglobina que se liga

ao oxigéniy. O &ido asparticoe o &ido glutdmico tém, cada um, dois grupoarboxilas |

COOH) e séo, assim (via de regra), acidicos.
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Sete dos 20 aminoacidos tém cadeias laterais fracamente ionizaveis, tornanpastante
reativos (Asn, Glu, His, Cis, Tir, Lis, Arg).

Exemplos de disturbios humanos hereditarios no metabolismasdminoacidos

Os aminoéacidos glicina, fenilalanina, tirosina, histidina, prolina e lisina e os aminoacidos de
cadeia ramificada valina, leucina e isoleucina estdo predominantemente envolvidos em varios
distrbios que acarretam sintomas metabdlicos téxjcdscorrentes de um aumento ou de
uma diminuicao de sua concentracdo plasmatica.

Fenilcetondria: os distarbios da hidroxilacdo da fenilalanina resultam em sinais clinicos
variaveis, dependendo da gravidade, causados por um espectro de mutacbes no gene
responsavel.

Doenca de urina em xarope de bordarm disturbio varidvel devido a deficiéncia da
desidrogenase db-cetoacido de cadeia ramificada, que acarreta o acimulo de valina, leucina
e isoleucina. A forma grave classiesulta em sérios danos neldgicsa criangas.

Apolares (hidrofobicos), grupo R alifatico

Glicina Alanina Prolina valina
GIn (G) Ala (A) Pro (P) val (V)
Leucina Isoleucina Metionina

Leu (L) lle (1) Met (M)



