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I Streszczenie
Aminokwasy rozgatezione (leucyna, izoleucyna, walina) przede wszystkim sg sktadnikami biatek, ale regulujg takze wiele
proceséw fizjologicznych w organizmie cztowieka. Celem pracy byto dokonanie analizy obecnego stanu wiedzy na temat
znaczenia BCAA dla organizmu cztowieka, wykorzystania ich w zywieniu ludzi zdrowych i chorych oraz w profilaktyce wy-
branych choréb. Zapotrzebowanie dorostego cztowieka na leucyne, waline i izoleucyne wynosi odpowiednio: 40; 17-25;
19 mg/kg masy ciata. Niedobory w spozyciu aminokwaséw rozgatezionych sa rzadkie i dotycza gtéwnie oséb nalezacych
do grup spozywajacych niedostateczne ilosci biatka w diecie oraz oséb cierpigcych na choroby nerek i watroby, u ktérych
metabolizm biatek zostat zaburzony. Z dostepnych danych wynika, iz dawki dwu-, a nawet trzykrotnie wyzsze od zaleca-
nych sg dobrze tolerowane i nie powodujag zadnych efektéw ubocznych. Odpowiednio wysokie stezenie aminokwaséw
rozgatezionych we krwi jest czynnikiem powodujagcym ograniczony wychwyt tryptofanu, tyrozyny i fenyloalaniny do
mdzgu. Whasciwosc ta jest wykorzystywana w leczeniu szeregu schorzen takich jak: marskos¢ i encefalopatia watrobowa,
fenyloketonuria, zaburzenie afektywne dwubiegunowe, dyskineza péZna oraz zesp6t wyniszczenia nowotworowego. Ami-
nokwasy rozgatezione, poza budulcowg, petnia tez funkcje regulacyjna w zakresie oddziatywania na sekrecje hormonéw
i katecholamin, powstawanie neurotransmiterow, pobudzanie syntezy biatek. Moga stanowi¢ Zzrédto energii, wptywac
na samopoczucie, redukowac¢ zmeczenie fizyczne. Stanowia substrat do syntezy innych aminokwaséw oraz sg waznym

czynnikiem w leczeniu niektérych choréb.

I Stowa kluczowe
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WPROWADZENIE | CEL PRACY

Aminokwasy rozgalezione (BCAA) naleza do grupy ami-
nokwaséw egzogennych i musza by¢ dostarczane z pozy-
wieniem, gdyz organizm ludzki nie potrafi ich wytwarzac.
Wrystepuja one jednak bardzo powszechnie w surowcach
i produktach spozywczych zawierajacych biatko, przez co
niedobory w spozyciu notowane sg rzadko. Jedynie grupy
ludnoéci spozywajace niedostateczne ilosci biatka lub cier-
piace na choroby zaburzajace jego metabolizm moga by¢
na nie narazone. Osoby te powinny w miar¢ mozliwosci
zwiekszy¢ spozycie produktéw bedacych zréodtem BCAA,
np. produktéw mlecznych lub czerwonego miesa, i starad sie,
aby podaz tych skladnikéw nie byla mniejsza od ustalonych
zalecen. Jest to o tyle wazne, iZ aminokwasy rozgalezione
biorg udzial w szeregu przemian metabolicznych, a przede
wszystkim buduja biatka organizmu.

Celem pracy bylo przeprowadzenie analizy obecnego stanu
wiedzy na temat znaczenia BCA A dla organizmu cztowieka,
wykorzystania ich w zywieniu ludzi zdrowych i chorych oraz
w profilaktyce wybranych choréb.

Adres do korespondencji: Matgorzata Ewa Drywien, Zaktad Oceny Zywienia,
Wydziat Nauk o Zywieniu Cztowieka i Konsumpcji, Szkota Gtéwna Gospodarstwa
Wiejskiego, Warszawa ul. Nowoursynowska 159 C, 02-776 Warszawa

e-mail: malgorzata_drywien@sggw.pl

Nadestano: 5 lipca 2012; zaakceptowano do druku: 14 czerwca 2013

OPIS STANU WIEDZY

Zawartos¢ aminokwasow rozgatezionych

w organizmie czlowieka

Aminokwasy rozgalezione w organizmie cztowieka wyste-
puja przede wszystkim w tkance miesniowej, stanowigc 14 -
18% wszystkich aminokwaséw budujacych bialka tej tkanki.
Masa mie$niowa przecigtnego cztowieka wynosi okoto 40%
masy ciala, zatem mieénie sg bardzo duzym rezerwuarem
aminokwaséw rozgalezionych. Dla przyktadu, u wazacego
70 kg mezczyzny, ktérego masa miesniowa stanowi okoto 28
kg zawarto$¢ BCAA to okolo 4,2 kg. Z drugiej strony, migsnie
zawierajg takze pule wolnych aminokwaséw niewkompo-
nowanych w struktury bialek, ktorej wartos¢ wydaje sie
nie ulega¢ znacznym wahaniom. Zawarto$¢ aminokwasow
rozgalezionych w tej puli to okolo 0,1 g/kg migsni (0,6—
1,2 mmol/kg). Pula ta jest zatem zdecydowanie mniejsza od
ilosci BCA A znajdujacej si¢ w biatkach budujacych migénie.
Catkowita koncentracja aminokwaséw rozgatezionych we
krwiludzkiej wynosi 0,3-0,4 mM/dliw poréwnaniu z inny-
miaminokwasami jest relatywnie wysoka. Wyjatek stanowi
glutamina, ktorej stezenie jest zdecydowanie wigksze [1].

Zapotrzebowanie na aminokwasy rozgatezione

u os6b dorostych i starszych

W ostatnich latach zaktualizowano wiedze¢ na temat zapo-
trzebowania na aminokwasy niezbedne dla czlowieka. Bada-
nia bazujace na bilansie azotu, na ktérych opierano dotych-
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czasowe informacje, uznano za niewystarczajaco dokfadne.
W efekcie przeprowadzenia nowych badan z wykorzystaniem
aminokwaséw znaczonych izotopami staltymi wegla i azo-
tu oraz danych pochodzacych z metaanalizy ustalono, ze
$rednie dzienne zapotrzebowanie dorostego cztowieka na
leucyne i waline wynosi odpowiednio: 40 i 17-25 mg/kg
masy ciata. W zwigzku z tym, ze nie przeprowadzono badan
izotopowych w przypadku izoleucyny, zapotrzebowanie na
nig okreslono w odniesieniu do zapotrzebowania na leucyne
i ustalono na okoto 19 mg/kg masy ciata/ dzien [2, 3].

Zapotrzebowanie na aminokwasy rozgatezione

u niemowlat i dzieci

Dzigki nowym ustaleniom odnoszacym si¢ do zapotrzebo-
wania na aminokwasy u niemowlat i dzieci, bazujacym na
badaniach izotopowych [4], Swiatowa Organizacja Zdrowia
(WHO) opublikowata uaktualnione wartosci referencyjne
(Tab. 1) [5].

Tabela 1. Zapotrzebowanie na aminokwasy rozgatezione u niemowlat
i dzieci [mg/kg m.c./dobe]

Wiek [lata] izoleucyna leucyna walina
0.5 36 73 49
1-2 27 54 36
3-10 23 44 29
11-14 22 44 29
15-18 21 42 28

Skutki niedoborowego i nadmiernego spozycia
aminokwaséw rozgatezionych

Niedobory w spozyciu aminokwaséw rozgalezionych sg rzad-
kie i dotyczg gléwnie 0séb nalezacych do grup spozywajacych
niedostateczne ilo$ci biatka w diecie oraz osob cierpiacych
na choroby nerek i watroby, u ktérych metabolizm bialek
zostat zaburzony. U badanych, u ktérych niedobory zostaty
stwierdzone, najczestszymi objawami byly: zawroty i bdle
glowy, drazliwo$¢, zmeczenie oraz depresja. Chroniczne
niedobory aminokwaséw rozgatezionych w diecie prowadza
do katabolizmu biatek mig¢éniowych, zatrzymania wzrostu
i zahamowania odbudowy tkanek [6].

Wysokie dawki aminokwasow rozgalezionych sg dobrze
tolerowane, co jest spowodowane duzym zapasem w ak-
tywnosci enzymow bioracych udzial w ich metabolizmie
w tkankach catego ciata. Oczywiste jest, Ze istniejg granice
w podazy aminokwasow rozgalezionych, po przekroczeniu
ktérych ich metabolizm staje sie niemozliwy, aczkolwiek
badania na ten temat nie zostaly dotad przeprowadzone [6].
Z danych uzyskanych w dotychczasowych doswiadczeniach
wynika, iz dawki dwukrotnie, a nawet trzykrotnie wyzsze
od zalecanych sg dobrze tolerowane i nie powoduja zadnych
efektéw ubocznych. Marchesiniiwsp. leczyli chorych na en-
cefalopati¢ watrobowg podajac im preparaty aminokwasow
rozgalezionych wilosci 240 mg/kg m.c. na dobe przez okres
3 miesiecy[7]. Raport z badan nie zawierat zadnych infor-
macji na temat toksycznosci badz niepozadanych efektow
wywolywanych przez BCAA. DeLorenzo i wsp. oceniali
efekty podazy 14,4 g aminokwasdw rozgatezionych na dobe
(ok. 300% wartosci zalecanych) w grupie 10 zdrowych mez-
czyzn [8]. Zauwazono, ze podawanie aminokwasow rozga-
tezionych przez 30 dni nie powoduje efektéw ubocznych,

a ponadto przyczynia si¢ do wzrostu sity uscisku dfoni.
W badaniach przeprowadzonych na szczurach, $winiach
ikurczetach wykazano, iz czynnikiem, ktéry w najwigkszym
stopniu odpowiada za tolerancje BCAA, jest poziom biatka
w diecie. Wykazano, ze zdecydowany wzrost poziomu leu-
cyny w stosunku do iloéci biatka spozywanej z dietg moze
skutkowa¢ anoreksja [9].

ROLA AMINOKWASOW ROZGALEZIONYCH
W PROFILAKTYCE | PRZEBIEGU NIEKTORYCH CHOROB

Choroba syropu klonowego

Choroba syropu klonowego (ang. maple syrup urine disease,
MSUD) jest dziedzicznym schorzeniem metabolicznym,
ktérego czestotliwos¢ wystepowania szacuje si¢ na 1:200000
urodzen. W przebiegu choroby wystepuja niekorzystne
efekty neurologiczne wywolywane przez wyjgtkowo duze
stezenie aminokwasow rozgalezionych w krazeniu. MSUD
spowodowane jest niedoborem lub uszkodzeniem podjedno-
stek katalitycznych enzymu dehydrogenazy rozgalezionych
a-ketokwasoéw. Przyczynia sie to do powaznego obnizenia
poziomu metabolizmu BCA A objawiajacego sie wyjatkowo
wysokim stezeniem we krwi i tkankach zaréwno amino-
kwaséw rozgalezionych, jak i pochodzacych od nich rozga-
tezionych a-ketokwaséw [10]. Mechanizm odpowiedzialny
za wystepowanie neurologicznych probleméw w przebiegu
choroby nie jest do konica poznany i pozostaje w ciggtym
zainteresowaniu badaczy. Istnieja jednak przypuszczenia,
ze za wystepowanie komplikacji odpowiada nadmierna na-
gromadzona ilo$¢ a-ketoizokapronianu (a-ketokwasu po-
chodzacego od leucyny), ktdry, biorgc udziat w odwracalnej
reakcji transaminacji katalizowanej przez aminotransfe-
raz¢ aminokwasow o rozgalezionym tancuchu bocznym,
przyczynia sie do zaktdcenia metabolizmu glutaminianu.
Nieprawidlowo$¢ ta moze takze wywieraé posredni wplyw
na poziom kwasu y-aminomaslowego - neuroprzekaznika
hamujacego, ktéry wywodzi si¢ z glutaminianu. Zmiany
w stezeniu aminokwaséw rozgatezionych krazacych we krwi
moga ponadto prowadzi¢ do zmian w stezeniu innych ami-
nokwaséw w mézgu ze wzgledu na konkurencyjny charakter
transportu tych czasteczek do osrodkowego uktadu nerwo-
wego. To z kolei jest powodem zmian w syntezie serotoniny
oraz katecholamin [11]. Gléwnymi klinicznymi objawami
choroby syropu klonowego sa zahamowanie rozwoju psy-
chicznego i fizycznego oraz charakterystyczny zapach mo-
czu przypominajacy won syropu klonowego. Wyniki badan
przeprowadzonych przez Korein i wsp. [cyt. za 10] wskazuja,
iz leczenie dietetyczne polegajace na ograniczeniu spozycia
aminokwaséw rozgalezionych zdecydowanie przyczynia
sie do zmniejszenia stezenia BCAA we krwi i ograniczenia
czestotliwosci wystepowania niekorzystnych efektéw neuro-
logicznych. Zahamowanie rozwoju psychicznego i fizycznego
nie jest jednak doktadnie skorelowane ze stezeniem BCAA
we krwiinie jest mozliwe ustalenie maksymalnego poziomu
aminokwasdéw rozgalezionych w krazeniu, przy ktérym ne-
gatywne efekty zdrowotne nie sg obserwowane [10].

Marskos¢, encefalopatia, rak watroby

Jedng z cech choréb watroby jest zmieniony metabolizm
aminokwasow, ktoéry przejawia si¢ miedzy innymi niskim
poziomem krazacych we krwiaminokwaséw rozgalezionych,
a podwyzszonym aminokwaséw aromatycznych (fenyloala-
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nina, tryptofan, tyrozyna) oraz metioniny. Stan taki uwa-
zany jest obecnie za czynnik powstawania niebezpiecznych
powiklan marskosci watroby, a w szczegdlnosci encefalopatii
watrobowej, gdyz zwigkszona podaz aminokwaséw aroma-
tycznych do mézgu stymuluje produkcje neurotransmiterow
oraz amin biogennych, ktére sprzyjaja rozwojowi choroby.
Wiele dowoddw wskazuje na to, ze czesto$¢ wystepowania
komplikacji zwigzanych z chorobami watroby wzrasta wraz
z niedozywieniem. Patofizjologia niedozywienia w schorze-
niach watroby jest zlozona i wieloczynnikowa, a wynika
gléwnie ze zmniejszonego spozycia, podwyzszonego zapo-
trzebowania, zmienionego utleniania substratéw oraz zmie-
nionego metabolizmu biafek i aminokwaséw. W zwigzku
z tym terapia dietetyczna staje si¢ nieodtagcznym elementem
leczenia [12]. Marsko$¢ watroby jest schorzeniem polega-
jacym na postepujacym widknieniu migzszu watroby, co
prowadzi do niszczenia struktury narzadu i uposledzenia
funkcji metabolicznych. Pacjenci cierpigcy na to schorzenie
charakteryzuja si¢ podwyzszonym tempem metabolizmu,
przez co ich zapotrzebowanie na biatko i aminokwasy jest
réwniez zwiekszone. Jak wspomniano wczeéniej, metabolizm
aminokwasow rozgalezionych odbywa sie w gléwnej mierze
w miesniach szkieletowych, podczas gdy pozostate amino-
kwasy sg metabolizowane przede wszystkim w watrobie. Udo-
wodniono, ze podczas gdy uposledzeniu ulegly metaboliczne
funkcje watroby, suplementacja BCA A wywierata korzystny
wplyw na utrzymanie bilansu azotu, a takze nie prowadzita do
encefalopatii watrobowej tak jak ma to miejsce w przypadku
zwiekszenia podazy azotu pochodzacego z wiekszosci biatek
pozywienia. Aminokwasy rozgatezione, a w gléwnej mierze
leucyna, aktywuja ponadto synteze czynnika wzrostu hepato-
cytéw (HGF) - cytokiny, ktora bierze udzial w regeneracji wa-
troby, a ponadto jest silnym miogenem. Suplementacja BCAA
podczas marskosci watroby wydaje sie by¢ zatem korzystna,
gdyz postepujace niszczenie hepatocytéw moze by¢ czesciowo
hamowane przez zwigkszenie tempa proceséw odbudowy
[7]. W 12-miesiecznych badaniach przeprowadzonych przez
Marchesini i wsp. [13] na grupie pacjentéw z zaawansowang
marskoscia analizowano wplyw suplementacji 14,4 g prepa-
ratu aminokwasdéw rozgalezionych, podzielonych na 3 dawki
w ciggu dnia, na stan zdrowia chorych. Leczenie zmniejszyto
okres hospitalizacji, poprawilo wyniki badan biochemicznych
chorych, a takze zredukowalo wystepowanie anoreksji, ktéra
czesto towarzyszy marskoséci. Als-Nielsen i wsp. dokonali
w 2003 roku analizy dostepnych wynikéw przeprowadzonych
dos$wiadczen, potwierdzajac korzystny wptyw suplementacji
aminokwasow rozgalezionych w przebiegu marskosci watroby
[cyt. za 7]. Wedtug tego zespotu, liczba chorych zapadajgcych
na encefalopati¢ watrobowa w wyniku schorzen watroby
byta nizsza o 18% u pacjentéw uzupelniajacych diete w po-
réwnaniu z pacjentami poddanymi leczeniu kontrolnemu.
Encefalopatia watrobowa jest schorzeniem polegajacym na
wystepowaniu niekorzystnych zmian w centralnym ukladzie
nerwowym gléwnie z powodu zaburzenia funkcjonowania
marskiej watroby i zaburzonej detoksykacji w organizmie.
Istnieje kilka powodoéw, dla ktdrych aminokwasy rozgatezione
moga by¢ uznawane za korzystne wleczeniu encefalopatii. Po
pierwsze, aminokwasy rozgalezione moga stanowi¢ zrédlo
energii w celu ograniczenia katabolizmu biatek, ktory przy-
czynia sie do zachwiania réwnowagi w prawidlowych steze-
niach aminokwaséw i ich metabolitow we krwi. Po drugie,
BCAA dostarczone z pozywieniem lub suplementami moga
stanowi¢ pule, ktéra zostanie przetransportowana do mozgu

i w ten sposob ograniczy dostep toksycznych amin do tego
narzadu. Ponadto, moga bezposrednio zwigksza¢ metabolizm
amoniaku w mie$niach szkieletowych, co przyczynia si¢ do
zmniejszenia natezenia tego procesu w mozgu, a w nastep-
stwie do ograniczenia dostepu toksycznych amin [14]. Na
podstawie tych zalozen naukowcy podjeli probe zbadania
korzystnego wplywu suplementacji aminokwasami rozga-
fezionymi na stan zdrowia pacjentéw cierpiacych na ostra
encefalopatie watrobowa. W przebiegu ostrej encefalopatii
watrobowej, gdzie pacjentom zaleca si¢ 1-2-dniowe ogranicze-
nie podazy biatka w diecie do okolo 0,5 g/kg m.c. na dobe, po
zastosowaniu standardowego leczenia i przywrdceniu podazy
biatka do poziomu >1 g/kg m.c. na dobe, u niektérych pacjen-
tow dochodzi do nietolerancji tego sktadnika odzywczego.
W badaniach Calvey i wsp. oraz Christie i wsp. [cyt. za 12]
dowiedziono, iz wprowadzenie w takich przypadkach doust-
nej suplementacji aminokwasami rozgalezionymi wilo$ci 0,25
g/kg m.c. na dobe moze wywierac korzystny wptyw i zapo-
biega¢ rozwojowi przewleklej postaci encefalopatii poprzez
zwiekszenie tolerancji biatka dostarczanego z pozywieniem.
W przeprowadzonej przez Naylor i wsp. metaanalizie [cyt. za
14], uwzgledniajacej 7 dos§wiadczen wykonanych na pacjen-
tach cierpigcych na ostrg posta¢ encefalopatii watrobowej,
w 5 probach potwierdzono, ze dozylne podawanie preparatu
aminokwasow rozgalezionych przyczynia si¢ do poprawy sta-
nu zdrowia w wigkszym stopniu, niz zastosowanie wyltacznie
standardowego leczenia.

Podawanie doustne BCA A okazalo si¢ skuteczne w tera-
pii raka watroby u pacjentéw z niewyréwnang marskoscig.
Hayaisi i wsp. ustalili, Ze dawka 12 g/dobe podawana przez
6 miesiecy moze zmniejszaé czesto§¢ wystepowania pier-
wotnego raka watroby u pacjentéw z marskoscig oraz moze
zapobiega¢ marskosci u pacjentéw z klasg A w skali Child-
-Pugh [15]. Postep raka watroby moze by¢ powstrzymany
dzieki zapobieganiu proliferacji komérek nowotworowych
poprzez zwigkszenie apoptozy bedacej efektem hamowania
ekspresji gendw anty-apoptotycznych, aindukowania genéw
pro-apoptotycznych. Dziatanie takie jest mozliwe poniewaz
BCAA inaktywuja szlak PI3K/Akt i NF-kB poprzez hamowa-
nie aktywno$ci kinazy mTOR w kierunku Akt. BCAA moga
mie¢ zastosowanie u pacjentéw otylych z zaawansowanym
schorzeniem watroby [16].

Pilotazowe badania przeprowadzone u pacjentéw po trans-
plantacji watroby pochodzacej od zyjacego dawcy (LDLT)
wykazaly, ze przedoperacyjna suplementacja BCAA znacznie
zmniejszala ryzyko wystapienia pooperacyjnej bakteriemii
[17] oraz poprawiala stan odzywienia i regulowata dysfunkcje
metaboliczne zwigzane ze schytkowa niewydolno$cig wa-
troby we wczesnej fazie potransplantacyjnej, jednoczesnie
skracajac ja [18].

Fenyloketonuria

Stosowanie suplementéw diety zawierajacych aminokwasy
rozgalezione jest korzystne dla pacjentéw chorych na fenylo-
ketonurie. Jest ona dziedziczng chorobg metaboliczng, ktéra
polega na braku hydroksylazy fenyloalaninowej — enzymu
katalizujacego przemiane fenyloalaniny w tyrozyne. W rezul-
tacie u chorych spozywajacych normobiatkows diete (0,8 g/kg
m.c./d.), ktéra zawiera okoto 5% fenyloalaniny, dochodzi do
znacznego podniesienia poziomu tego aminokwasu we krwi
- nawet powyzej 20 razy w stosunku do 0séb zdrowych [10].
Konsekwencje niewykrycia choroby i niewdrozenia leczenia
moga by¢ bardzo grozne. Nadmiar fenyloalaniny oraz jej nie-
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prawidfowych metabolitow prowadzi do uszkodzenia uktadu
nerwowego, a w konsekwencji do uposledzenia umystowego,
zaburzen neurologicznych i gorszego rozwoju fizycznego,
a zmiany te majg charakter nieodwracalny [19]. Podawanie
chorym na fenyloketonuri¢ preparatéw zawierajacych amino-
kwasy rozgalezione sprzyja obnizaniu stezenia fenyloalaniny
w mozgu, gdyz podwyzszenie poziomu BCAA we krwi po-
woduje obnizenie absorpcji fenyloalaniny przez ten narzad.
W badaniach Pietz i wsp. [20], wykonanych na pacjentach cho-
rych na fenyloketonurie, mierzono przy uzyciu spektroskopii
rezonansu magnetycznego stezenie fenyloalaniny w mézgu
po doustnym podaniu fenyloalaniny zaréwno oddzielnie, jak
iw polaczeniu z innymi aminokwasami naturalnymi, w tym
aminokwasami rozgalezionymi. Wyniki potwierdzily teze,
ze wzrost poziomu fenyloalaniny w mézgu po spozyciu tego
aminokwasu jest ttumiony przez jednoczesne spozycie BCAA.

Zaburzenie afektywne dwubiegunowe

Kolejnym schorzeniem, dla ktérego podjeto probe leczenia
aminokwasami rozgalezionymi, byto zaburzenie afektywne
dwubiegunowe czyli psychiczne zaburzenie maniakalno-
-depresyjne, polegajace na wystepowaniu cyklicznych, na-
przemiennych epizodéw depresji, hipomanii, manii, stanéw
mieszanych oraz stanu pozornego zdrowia psychicznego. Za
podstawe podjecia leczenia przyjeto fakt, iz zwigkszona podaz
aminokwasow rozgalezionych zmniejsza dostep tyrozyny do
mozgu, a to zkolei powinno spowolnia¢ synteze katecholamin
ktdére odpowiadajg za rozwoj choroby [21]. Uzyskane z badan
wyniki potwierdzity przypuszczenia, ze aminokwasy rozga-
tezione, podawane chorym pacjentom przez 7 dni wilo$ci 60
g/dobe powodowaly znaczaca redukeje objawdw manii [22].

Dyskineza p6zna

Wplyw aminokwaséw rozgalezionych na poprawe stanu
zdrowia byl réwniez badany wsréd pacjentéw chorych na
dyskineze pdzna. Jest to zespdt objawdw neurologicznych,
w przebiegu ktérego dochodzi do nadmiernej wrazliwosci
na dopaming — neuroprzekaznik regulujacy m.in. naped
ruchowy, koordynacje ruchowa oraz napigcie migéni. Obja-
wami choroby s3 mimowolne nieprawidtowe ruchy mieéni
- gléwnie twarzy, ale takze szybkie ruchy konczyn gérnych
i konczyn dolnych. Podjecie proby leczenia aminokwasami
rozgalezionymi wynikalo z faktu, iz stezenie fenyloalaniny
we krwi 0s6b chorych jest zwigkszone, co powoduje wiekszy
jej wychwyt do mézgu i niekorzystne zmiany neurologiczne.
Natomiast aminokwasy rozgalezione, dzielgc te samg $ciezke
transportu oraz konkurujac z innymi aminokwasami obojet-
nymi o przechodzenie przez bariere krew — mézg, obnizajg
stezenie fenyloalaniny w tym narzadzie. W badaniu prze-
prowadzonym przez Richardson i wsp. chorzy otrzymywali
przez okres 2 tygodni preparat aminokwasow rozgatezionych
w ilosci 209 mg/kg m.c./dobe w trzech dawkach [23]. Taka
formaleczenia doprowadzita do znacznego obnizenia czgsto-
$ci wystepowania mimowolnych ruchéw oraz nie wywotala
skutkéw ubocznych u zadnego pacjenta.

Stwardnienie zanikowe boczne

Stwardnienie zanikowe boczne (choroba Charcota, choroba
Lou Gehriga) jest to przewlekla, postepujaca choroba neu-
rologiczna, prowadzaca do ostabienia i zaniku mieséni oraz
ograniczenia ruchéw czynnych (niedowlad konczyn) [24].
Istotg choroby jest zwyrodnienie komdérek nerwowych od-
powiedzialnych za sygnaly przekazywane do odpowiednich

mieéni [25]. Mdzg osoby chorej zawiera zdecydowanie obni-
zony poziom dehydrogenazy GLU, enzymu odpowiedzialne-
go za katabolizm kwasu glutaminowego, co prowadzi do jego
kumulacji i powstania wyjatkowo wysokich stezen w plynach
zewnatrzkomoérkowych. Jako ze kwas glutaminowy jest po-
budzajacym neuroprzekaznikiem, to jego nadmierna ilo$¢
moze nazbyt stymulowaé neurony i w konsekwencji powodo-
wac ich §mier¢. Badano wplyw aminokwaséw rozgatezionych
na wzrost aktywnos$ci dehydrogenazy GLU, zwickszenie
tempa usuwania kwasu glutaminowego z mézgu, a w zwigz-
ku z tym na obnizenie neurotoksycznego efektu nadmiaru
neuroprzekaznika w ptynach zewnatrzkomoérkowych. W ba-
daniach Plaitakis i wsp. [cyt. za 10] wykazano, Ze podawanie
26,4 g aminokwaséw rozgalezionych dziennie przez okres
jednego roku pacjentowi choremu na stwardnienie zanikowe
boczne przyczynia si¢ do nizszego tempa zmian neurolo-
gicznych w poréwnaniu z prébg kontrolna, nie powodujac
zadnych efektéw ubocznych. Jednak w badaniach Bastone
i wsp. oraz Tandan i wsp. [cyt. za 10] zauwazono ubocz-
ne efekty suplementacji takie jak wzrastajaca $miertelno$¢
i przyspieszone powstawanie niewydolnosci oddechowe;j.
Jak dotad nie ustalono jednoznacznego pogladu dotyczacego
wplywu suplementacji diety aminokwasami rozgalezionymi
na leczenie stwardnienia zanikowego bocznego, a temat ten
pozostaje w zainteresowaniu badaczy.

Zespot wyniszczenia nowotworowego

Aminokwasy rozgalezione byly testowane jako czynnik ma-
jacy powodowa¢ poprawe stanu zdrowia pacjentdéw cierpia-
cych na zesp6t wyniszczenia nowotworowego. Schorzenie to
jest czestym powiklaniem wystepujacym u pacjentdéw z cho-
roba nowotworowg. Prawie 45% pacjentéw hospitalizowa-
nych z powodu choroby nowotworowej zgtasza utrate masy
ciala o wiecej niz 10% w poréwnaniu do wyjsciowej, a 25%
pacjentéw o ponad 20%. Gléwny objaw zespolu wyniszczenia
u chorych na nowotwory zloéliwe, jakim jest ubytek masy
ciala, jest konsekwencja systemowego i miejscowego wpltywu
nowotworu. W przebiegu zespotu wyniszczenia dochodzi do
zmian w dowozie pozywienia, zmiany zapotrzebowania oraz
prawidlowego zuzycia substratéw energetycznych i budulco-
wych [25]. Przeprowadzony przez Cangiano i wsp. ekspery-
ment [cyt. za 10] mial na celu zbadanie wplywu suplementacji
aminokwasami rozgalezionymi na redukcje jadlowstretu
wystepujacego u wiekszosci chorych. Przez okres 7 dni pa-
cjentom podawano 14,4 g BCAA w trzech dawkach w ciagu
dnia. Spozycie zywnosci u pacjentéw przyjmujacych ami-
nokwasy rozgatezione wzrosto zdecydowanie, podczas gdy
efektu takiego nie zaobserwowano u grupy kontrolnej, ktorej
podawano placebo. Wzrost spozycia zywnosci jest wynikiem
ograniczenia wychwytu tryptofanu przez moézg, co skutkuje
zmniejszeniem syntezy serotoniny i w konsekwencji prowa-
dzi do zwigkszonego faknienia [26]. Poza oreksygenicznymi,
aminokwasy rozgalezione maja tez wlasciwoséci anaboliczne.
Stwierdzono, Ze beta-hydroksy-betametylomaslan (HMB),
bedacy metabolitem leucyny, efektywnie hamuje degradacje
biatek miesniowych [27].

PODSUMOWANIE

Leucyna, izoleucyna i walina, wywierajac posredni wplyw na
synteze serotoniny, moga regulowa¢ samopoczucie. Zaleznos¢
ta jest szczegdlnie wazna u sportowcow, gdyz odpowied-
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nia podaz aminokwaséw rozgalezionych moze ograniczaé
zmeczenie wywolywane dtugotrwatym wysitkiem. Ponadto,
u 0s6b z duzg aktywnoscia fizyczna, jak réwniez w stanach
wyglodzenia, BCAA mogg stanowic¢ Zrédlo energii, a takze
by¢ substratem do syntezy innych aminokwaséw. Udowod-
niono takze, ze zwigzki te stymulujg synteze biatek, gtéwnie
miesniowych, przez co suplementy diety zawierajace w swoim
skfadzie leucyne, izoleucyne i waling staly sie bardzo popu-
larne wéréd sportowcéw. Aminokwasy rozgatezione regulujg
takze wydzielanie hormondéw takich jak: insulina, glukagon,
hormon wzrostu oraz katecholamin: dopaminy i noradrenali-
ny, przez co moga wywiera¢ wplyw na przemiany energetycz-
ne i procesy metaboliczne zachodzgce w organizmie. Istotna
jest réwniez rola BCAA w prawidlowym funkcjonowaniu
ukladu nerwowego, gdyz podczas przemian tych zwiagzkéw
powstaje glutaminian, ktdry jest waznym neurotransmiterem.

Odpowiednio wysokie stezenie aminokwasdw rozgatezio-
nych we krwi jest czynnikiem powodujacym ograniczony
wychwyt tryptofanu, tyrozyny i fenyloalaniny do mézgu.
Wiasciwo$¢ ta jest wykorzystywana w leczeniu szeregu scho-
rzen, w przebiegu ktérych stan pacjenta pogarsza si¢ na
skutek podwyzszonej kondensacji wymienionych zwigzkéw
w tym narzadzie. Dlatego zwigkszenie podazy BCAA zaleca
sie w przebiegu takich chordb jak: marsko$¢ i encefalo-
patia watrobowa, fenyloketonuria, zaburzenie afektywne
dwubiegunowe, dyskineza p6zna oraz zespot wyniszczenia
nowotworowego. Odwrotna sytuacja ma miejsce w choro-
bie syropu klonowego. W tym przypadku wysokie stezenie
aminokwasow rozgatezionych we krwi przyczynia sie do
powstawania zakldcent w metabolizmie glutaminianu, a takze
zmian w syntezie serotoniny i katecholamin, a podejmowane
leczenie dietetyczne polega na ograniczeniu podazy produk-
tow bogatych w leucyne, izoleucyne i waline.

Obecny stan wiedzy na temat znaczenia leucyny, izoleu-
cyny i waliny (aminokwaséw rozgatezionych, BCAA) dla
organizmu ludzkiego na pierwszy plan wysuwa ich role jako
zwigzkoéw budujacych biatka tkanek, a na szczegélng uwage
zastuguje tutaj ich zawarto$¢ w biatkach migsniowych, gdzie
stanowig 14-18% wszystkich aminokwaséw. Nie mniej wazna
jest rowniez funkcja regulacyjna w zakresie oddzialywania
na sekrecje hormonéw i katecholamin, powstawanie neuro-
transmiteréw, pobudzanie syntezy biatek. Aminokwasy te
moga stanowi¢ zrodlo energii, wptywaé na samopoczucie,
redukowac zmeczenie fizyczne. Stanowig substrat do syntezy
innych aminokwaséw oraz sg waznym czynnikiem wlecze-
niu chordb takich jak: marsko$¢ i encefalopatia watrobowa,
fenyloketonuria, zaburzenie afektywne dwubiegunowe, dys-
kineza p6zna oraz zespot wyniszczenia nowotworowego.
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The importance of branched chain amino acids in human
nutrition and prevention, and the course of certain
diseases

I Abstract

Branched chain amino acids (leucine, isoleucine, valine) are mainly constituents of proteins, but also regulate many
physiological processes in the human body. The aim of this study was to analyze the current state of knowledge about
the importance of BCAA in human beings, their use in the nutrition of the healthy and sick, and in the prevention of some
diseases. Adult needs for leucine, valine and isoleucine are, respectively: 40, 17-25, 19 mg / kg body weight. Deficiencies
in the intake of BCAA's are rare and concerns groups consuming inadequate amounts of protein in the diet, and those
suffering from kidney and liver diseases in which protein metabolism is disturbed. The available data show that doses of
two or even three times higher than those recommended are well tolerated and do not cause any side effects. A sufficiently
high concentration of branched chain amino acids in the blood is a factor in the limited uptake of tryptophan, tyrosine
and phenylalanine to the brain. This property is used in the treatment of several diseases, such as cirrhosis and hepatic
encephalopathy, phenylketonuria, bipolar disorder, tardive dyskinesia and cachexia syndrome. Branched chain amino
acids, in addition to their constituent function, also play a regulatory role in the effect on the secretion of hormones and
catecholamines, the formation of neurotransmitters, and stimulation of protein synthesis. They can be a source of energy,
influence wellbeing, reduce physical fatigue. They are a substrate for the synthesis of other amino acids and are an important
factor in the treatment of certain diseases.

1 Key words
branched chain amino acids, leucine, isoleucine, valine, demand



