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MEMBRAN LIPIDEK SZEREPE

A legtobb foszfolipid membranok alkotoi

Foszfatidil-kolin epeben a koleszterin stabilizalasa

Foszfatidil-kolin LCAT enzim kofaktora a HDL-ben

Glikoszfingolipidek vercsoport markerek

Szfingolipidek pl. az axonokat koriilvevo mielinhiivelyben
dusulnak fel

Dipalmitoil-lecitin ,,surfactant”, feliileti fesziiltséget csokkenti a tiido
alveolusaiban

Foszfatidil-inozitol-foszfatok jelatvitel, glikoproteineket horgonyoz ki

a plazmamembranhoz (GPI)

PAF (trombocita aktivalo faktor) cter-lipid
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GLICEROFOSZFOLIIDEK
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GLICEROFOSZFOLIPIDEK SZINTEZISE

Két fajta stratégia ismeretes emlosokben a glicerofoszfolipidek szintézisére!
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Igy szintetizalodik: a foszfatidil-inozitol, a foszfatidil-glicerol és a kardiolipin!!
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Igy szintetizalodik: a foszfatidil-kolin és foszfatidil-etanolamin!!



A FOSZFATIDIL-ETANOLAMIN SZINTEZISE
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A FOSZFATIDIL-SZERIN SZINTEZISE
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RESPIRATORY DISTRESS SYNDROME (RDS)

- a szindroma a f6 oka az 0jsziilottek elhalalozasanak (az 6sszes halal 15-20 %-a)

- korasziilotteket veszelyeztet, mert ,,éretlen a tiidejiik”, ugyanis csak kis
mennyisegben termelik a DIPALMITOIL-LECITINT (SURFACTANT)

- ez a lipid csokkenti a feliileti fesziiltséget a tiid6 alveolusaiban, igy a kilégzéskor
az alveolusok nem esnek 0ssze

- a II. tipust pneumocitak el0szor szfingomielint termelnek, majd a terhesség
késdbbi heteiben dipalmitoil-lecitint. A 34. gesztacios hétre a
lecitin/szfingomilein aranynak legaldbb 2-nek kell lennie az
amnionfolyadekbdl vett mintanak.

- ha ez kettonél alacsonyabb, akkor pl. szteroidot szoktak adni, vagy sziiletés utan
,surfactant” spray-t adnak a gyereknek
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A SZFINGOLIPIDEK SZINTEZISE
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GLIKOSZFINGOLIPIDEK LEBOMLASI ZAVARAI
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ceramid —(@—~ >~ ) Gangliozid GMI1

B-galaktozidaz J\ O Generalizalt gangliozidézis
ceramid —.—O—O Gangliozid GM2
Idegrendszerben fel
, c 1 _ 4 halmoz6do GM2,
hex6zaminidaz A \ <:> Tay Sachs betegseg mentalis retardacio,
vaksag, bénulés, 3-4 éves

| korban halal

ceramid _._<:> Gangliozid GM3
gangliozid neuraminidaz J\‘ <:>
ceramid _._Q Glikoszfingolipid




B-galaktozidiz \a O

glukocerebrozidaz Gaucher betegség

N

ceramid

szfingomielinaz

ceramid —@—( ) Glikoszfingolipid

ceramid —. Cerebrozid

3-féle megjelenése van: csecsemokori,
fiatalkori és felndttkori. Agysorvadas,
splenomegalis, hepatomegalia, demencia

Neumann-Pick betegség

foszfokolin ceramid

—| PO, kolin

Neumann-Pick betegség:
Szfingomielin akkumulalédik az agyban, csecsemdékben
jelentkezik, mentalis retardaciok, korai halal

szfingomielin



