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A peroxiszémék jellem=di

P:m:tﬁi‘m

+ femymikroszkdppal nem Jathath verilmis a cmrplz.zmﬁnun
= falfmierés: biokémiat atos: fr wizre-vizsgalatok: egyes enzimek
akzivithzdt a membranok integritisinak megbontisa noveln

mitokendrialis frakeid
nehéz mitokondrialis Imrm?a modondridlis
sruhitakeit szubfrakecid
lizmossbmal & peroximdmik
De Duve, 1974 3
orvas Nobel-dlf
rlks elmeyentack:

* mikroperoaszeme (kicsik]),

+ pilexiszime (mavémvek),

= mirebody (dlesztd és mds pombdk],
+ giitkosrama { Trpanosomz)

Jellewrdik

= demén: 0,051 pm. médjseit riventinek 2-3%-a, fehérjetartaima 3
sejtinak 1=1 Fho-i, &ﬂag@s mdiseitben Kb (000 peroociszéma van

= paroddisra képesek — culcaridm sejnel szmbibzisban dhek,

« fehérigiker fmportnl™ szerzik be " genclkal amyaguk siveszet

sramuk £3 méretlll veyanazon sejien belil is igBben igen viltozaios

megléwd perosziszomak mas verikulins organellemokbal
ninek. &5 gsmdinak {pl. ER} lefizddnek
= & vezikuliris transzport Zatds- + ER mellett varmak,
sTeTel 2 peroxiszimak Dio- = fehérjeszeknécid zavami £nintik o
geneTisét nem befolyisoijik peroaisthmik-képrddiat

= fehirdik M- éz O-glifozililtalk
= peroxingi mutiidis —. peroxiszo-
mralis. fehdrjek retencidja ax ER-ban

Matabolikus wtak a peraxiszomdkban

Caitii a peroxiszimiban

= fdrer lipidek szu‘_itéusc (beregségek thnateil fHleg ennek .ﬁ.\:ﬁnw ko) MHFW-.-\U—-\.'\:L

~ . Tagyon hosart szénlined asirsavak” (VLCFA) oxiddeidiz, [ -t L"'"
- rfitavak aomdaaoi: %
peroxiszoma nélkil nem lehe dim
HC—O—CH R, - E-I-.C—-ID-—E']TD CH—F,
He—o— e, H&—o—r:%k_
H,c—o—rl»*’la—:cuﬂ._— H," %C—G—Tiﬁ—[ﬂﬁh—RT!J'
& R
plazmanil-stanclamin plazmenil-etanolamin
Mennyiségileg iver jelemids M

+ zsimav ,ﬂ‘-ﬂxim oz dssres akir S0%-a),

- ——
+ dolikol 52IJ‘D.‘.1‘|5
+ epesav szintézic

| ]
Eél_'hE'[:—Ed,:—t'i—ﬁ'i:—[ﬁi_.—":rl=ﬂ—m:'—'[{ dolikal
" {oore-glikozildcic)

[2: kolsov
: kenodezoxi-kdlsov
dezoxikilsay

3,7,
3 T
R
3z litekalsay

- oxidizok &s 2 kawliz mikodéséher kb e~-transzfer — O-fDgyasziis

alcir 30%-a
» eavéh reakoibumal, melvel mishol is megvannak - nem életfontossiziak

A peroxiszdmik jellemzdi

A peroxiszima érése
preperoziszama: kis veriiula néhiny memtbrénfehérjéve], mimbhan ¢
Eretlen peroxiszoma: matrixfehdsjek importjdhoz szikséess
membranfehérjcloet mind tartalmers

mdrrixfehérjél smntérise szabad riboszéntikon, mpor.

érett peroxiszoma, ami tovitbi fehérjeimportal és membrinszinrasse]
ovabb noveksrik és osoiddie
Peroxinok: fehéridk mel:-rgah.uz sriksépes fehindk
muricidik esetén mncs:u:kwunszﬁmﬁk (vagy ghostok)
« Pexl% membrn kilakuldsihoz kell — hisnydban nincs peruxisoima
Eehérjeimport
* szmiéTs 2 cioplazmaban fdrpidssekvencidval
« PTS1 (peroxisomal targenting sigoall: 5—E-—T—COO0H {1 Jehet mis)
+ BTS2 MH—BUE-T V=2 =X H-HE-T A

= Pev5a PTS1-et, Pex7 a PTS2-t felismeri ds megkOd a ciioplazmiban
* [FANSTPO 2 peroxizromahor (nem tudni, pontosan hogy}
 Peclé-hez kotddik mind a PexS, mind a Pex? :
~ sgvéb peroninok segitségével nem pontosan ismert ATP-figgd m&dﬂn 3
fehéré beumalk, a szabaddd valt Pex¥ &5 Pex? meg visszamegy -,
szemben = mitnkondrilis tansepersal: nagy, eligemer nativ febig ik

Tanszportia s ehetséges |

Metabolikus utak a peroxiszdmdkban

Miért j6 o peroxiszdmalis funkcitkat elkiiitaitent kilin organeflumba?
* HyO.-00 el — sejt szimdm potencitlisan veszélyes — flyamateic o
cimplarménd] el vannak koltnitwe
* pgpanakkor: & ceakeifk nem élerfonmssiziak . mert van HoOy k::rz.tidn‘.s-
sel nem _'|l1'l:I u.lr*:mntlwm(

rf1. s::csn 1 dlcu

Iy

* komparmmentalizicit + prroxiscomilis membrintransapont sibdlyozio:
energintirolissal jll. ARSIl jar Jebontes KOZOT ardny. valimziarsing Ak

lebettisége

2H.G Cpvagy ¥
*\1@:&!&; ill. peroxidiz

FAD Jm,-—/'\— Ha0, vapy YH, \

X,
Xz}idﬁ:(z TEpus]I L
X FADH, o,

P
E 1

sem szubszirar szintl, sem oxidativ foszfonlicio nincs, ax £ hove alakul
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I — e —




Metabohikus utak a peroxiszomakban

Metabolikus uiak a peroxiszomikban

Eterlipidek sdntézise il
Peroxiszomailis eredend kirképek:
 plion s mmme s oot e st L2 ey o st s
e o R R e - sgvellen reakeiol zavar, dlmidhan wbhédkovéshé enybe lefolyésh
- JI-.E-'—D-"-C[L—"'F.,. .' kdrkipek
. B alkibgion- L ——- - pl: Refsum-kir
Gifoh s A L G T frmoi-Coa hidroxildz hignya: fitknsav a-hidroxilécioval mem ned Je-
Be—0—iE) =y z b 3 miant
A Fcrcteema oo it acil-Cod dﬁT‘DIM' o + szovetekben, serumban flbalmozédik — retinitis pigmentosa, cerebel-
. el e ErE HE-CoA T e HaDe laris atuxia, perifésias neuropathes e mis nevrel. kirképes
el o H,0——CH,— R + th.: fitinzay fazn.ztl:jtcnnﬂri:'ﬁlﬂslt_rgﬁnniﬁnnk megsroritise
B0k, _BC—OH | A peroyiszdme biogeneziséhen szerepet jdtezd fehérfe ginjinek mutdicidio,
I S | : = wvalamennyl peroxiszémiilis funkeid kirosodott =+ Wbbnyire igen rossz
acil-di0H-ecteon-foszfit | © Hyt—o—® kimenstelick
HC—0—1F) b Jépesel ' + pl. Zellweper-kir .
. FEE i H-acreon- R0 nwrr_gigl'[;'m 2 T e muricije, AR oroklidik, gyakorisdg; L25000-150000
 parratirl 1 ) b + mikadiképes peroxiszémdk telies hilaya — dterlipidek hmn}'nzun.k..
= R-000 skzmlogén VLCFA-ak fillbalmorodnak, iténsav foliaimozodlk
. * klimikcai tonetsk mar csecsemikoroan: [elGdés) visszemaradottsig, arc-
Lt és apykoponyz ceformitisal, hepeiomepaba, vesscisziik, izomtonus
(_‘h "E . & -y csikkendse -
5 ] R i
L MCh A e \ i
[ : LT, ~o—ci=tH= R
\ i ' Ay
H & '
. -
W -02¢-f,
-:' e 1:{;1 1 &
.f‘l T | o
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