B-HIDROXIVAJSAV, ACETOACETAT ES ACETON

- Kizarolag a majban szintetizalodnak !!!

- L. tipusu diabetes mellitus, illetve éhezés alkalmaval keletkeznek

- kozepesen eros savak — » pK~3.5

- metabolikus acidozis okoznak — ketoacidozis

- ilyenkor az aceton (koromlakk lemoso) részben a tudon at tavozik

- fiziologiasan folyamatosan termeldodnek, de koncentraciojuk < 0.2 mM

- patologias koriilmények kozott viszont koncentraciojuk 15 — 20 mM-nal
is nagyobb lehet



KETONTESTEK SZINTEZISE

0 A MAJ MITOKONDRIUMABAN !!
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KETONTESTEK SZINTEZISE EHEZESBEN

Fontosabb anyagcsere valtozasok ¢hezésben (maj, zsirszovet):
- glikogén raktarak kimeriiltek
- fokozott glukoz szekrécio —— fokozott glukoneogenezis

- glukoneogenezis prekurzorai: aminosavak, glicerin és citrat kori intermedierek
pl. oxalacetat

- fokozott lipolizis a zsirszovetben —— szabad zsirsavak koncentracioja
emelkedik a vérben (albuminhoz kotve)

- a maj felveszi a szabad zsirsavakat és eloxidalja 6ket — acetil-KoA keletkezik

- a citrat kor sem miikodik megfeleloen majban, mert a glukoneogenezis miatt
felhasznalt oxalacetat hianyzik

Ezek egyiittes eredoje a fokozott ketontest szintézis!!!



EXTRAHEPATIKUS SZOVETEK KEPESEK A KETONTESTEK EGETESERE

- glukoz helyett a periférian ketontestek égetése folyik

-a ketontestek szabadon diffundalnak a vérbol a szovetekbe
(nem inzulin fiiggo!!)

- 2 enzim katalizaja a ketontestek felvételét:

1, acetoacetat acetoacetil-KoA
+ < > +
szukcinil-KoA transzferaz szukcinat

(majban nincs ilyen enzim!!)

2, acetoacetat + ATP + KoA  —— acetoacetil-KoA + AMP + PP,

Az aktivalt ketontest a B-oxidacio soran ég el a mitokondriumban.



KETONTESTEK SZINTEZISENEK SZABALYOZASA
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DIABETES MELLITUS (CUKORBETEGSEG)

AZ INZULIN RELATIV VAGY TELJES HIANYAVAL JARO BETEGSEG!

Két formaja ismeretes:

I. tipusu: inzulin-fiiggd vagy fiatalkori
II. tipusu: nem inzulin-figgé vagy idoskori
Fiatalkori: altalaban a 3-sejtek sériilnek — nincs vagy kevés inzulin termelédik

sovanyak a betegek
terapia: inzulin adasa

Idoskori: eleinte a B-sejtek normalisan termelik az inzulint, de az elhizott
beteg inzulin igényét ez nem fedezi
késobb az inzulin termelés kimertiil, illetve an. inzulin rezisztencia
1ép fel
terapia: diéta, fogyokura, mozgas, késobb oralis anti-diabetikumok,
legvégso esetben inzulin



Elofordulas
Kifejlodés

Inzulin

Vércukor

Glukozuria
Ketonémia, ketonuria
Veér pH

Vér [Na*]

Vér [HCO,|

Ketoacidozisos koma
(L. tipusra jellemz0)

minden korban
1-2 nap alatt

relativ vagy teljes hiany

30-50 mM
van

van

7,30 alatt

140 mM alatt

20 mM alatt

Hiperozmolaris koma
(IL. tipusra jellemzo)

foként idoseknél
1-2 hét alatt

elegendo a maj miukodés
fenntartasahoz

50 mM felett
van

nincs

7,35 felett

140 mM felett

20 mM felett



MIERT KELETKEZIK SOK KETONTEST INZULIN-FUGGO
CUKORBETEGSEGBEN?

1, felborul az inzulin/glukagon arany

2, emiatt a zsirszovetbol nagy mennyiségben szabad zsirsav Kkeriil a keringésbe
(fokozott lipolizis a glukagon talsuly miatt)

3, a maj felveszi a szabad zsirsavakat, acil-KoA képzodik, mely a mitokondriumban
a B-oxidacio soran acetil-KoA-va alakul at.

4, az acetil-KoA nem képes a citrat korben elégni, ugyanis gyakorlatilag nincs a
majban oxalacetat

5, utobbi oka, hogy a glukagon tulsuly miatt fokozott a majban a glukoneogenezis,
s az oxalacetat itt keriil felhasznalasra

6, végiil is a nagy koncentracioban felhalmozodo acetil-KoA egyetlen uton tud
tovabbalakulni —— a ketontestek képzodése felé



IDOSKORI, NEM INZULIN-FUGGO CUKORBETEGSEG

- van inzulin, de foleg az izomsejtek (és zsirsejtek) rezisztensek a hormonra

|

Receptor vagy jelatviteli it problémaja?
- nincs fokozott lipolizis a zsirszovetben

- a maj anyagcseréje sem mutat sulyos eltéreést

|

Nincs ketontest szintézis

- a hiperglikémia annak a kovetkezménye, hogy az izomsejtek glukoz felvétele
sérult!



HIPERLIPIDEMIA AZ INZULIN-FUGGO CUKORBETEGSEGBEN

OKA:
- A lipoprotein lipaz inzulin-fiiggo enzim

- inzulin hianyaban ezért a VLDL és a kilomikronban talalhato
trigliceridek nem bomlanak le, vagy csak lassabban
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HIPERTRIGLICERIDEMIA




