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32. tétel

Glikogén SZINTEZIS:

= 1-4 kotések a gliikozok kozott gliik6z = gliikoz-6P = UDP-gliikoz + PPi = glikogén + UDP
= 1-6 kotés az eldgazasban

* addig bomlik le, mig csak 4 cukor marad az agon, aztan 3 athelyezddik egy masik agra
= lebomlik az egész, kivéve az elagazas utolsé cukoregysége
*  mindegyikbdl gliikkdz-1P lesz < gliik6z-6P, az utolsobdl sima gliikoz

33. tétel
Glikogén szabilyozisa ~ EHEZES/STRESSZ / MUNKA
majban glukagon } glikogén-foszforilaz > glikogén lebontasa

izomban adrenalin enzim aktivalasa
izomban AMP
izomban AMP > glikogén-szintaz inaktivalasa = glikogén-szintézis gatlasa

JOLLAKOTTSAG / PIHENES
majban inzulin } defoszfatalas - glikogén épitése
izomban inzulin (ellentétes hatas)
gliik6z-6P - glikogén-szintaz aktivalasa = glikogén-szintézis

34. tétel

NADPH-termelés

1) gliik6z-6P = 6P-glukono-lakton + NADPH

2) 6P-glukono-lakton = 6P-glukonat = ribuloz-5P + NADPH

3) izocitrat = a-ketoglutarat + NADPH --- csak a citoplazmaban!

4) malat > piruvat + NADPH a citratkor a mitochondriumban NADH-t termel

pentéz-foszfat ut HA EPP NEM KELL NUKLEOTID, DE KELL NADPH

gliik6z-6P & 6P-glukono-lakton = 6P-glukonat = ribul6z-5P (linearis)

ribul6z-5P & ribdz-5P transz- ., glicerinaldehid-3P 7 transz- PN frukt6z-6P
® xilul6z-5P ketolazzal szedoheptul6z-7P aldolazzal eritr6z-4P

xilul6z-5P + eritr6z-4P > transzketolazzal < frukt6z-6P + glicerinaldehid-3P

Osszegezve: 3 glikoz-6P > +2 frukt6z-6P
+1 glicerinaldehid-3P
+3 NADPH
-3 CO;

HA NUKLEOTIDRA VAN SZUKSEG
visszafele: 2 frukt6z-6P + 1 glicerinadehid-3P = 3 rib6z-5P



35. téte’:I ’+ATP ’ ) diOH-aceton-P +ATP
Fruktéz: fruktoz = fruktoz-1P <£\ aldoldz B yE> glicerinaldehid <> glicerin = glicerin-P

fruktokinaz (maj)
+ATP
fruktoz - fruktoz-6P
hexokinaz A
+ UDP-gliikéz
Galaktoz: galaktoz - galaktoz-1P —~ UDP-galaktoz -> UDP-gliikoz

glukoz-1P - UDP-gliik6z

Laktoz: laktaz enzimmel gliik6zza és galaktdzz4 alakul.

36. tétel

Piruvit lebontisa, PDH-komplex

- piruvat masodlagos aktiv transzporttal bejut a mitochondriumba (H" protonnal egyiitt,
koncentraciokiilonbség hajtja)

- piruvat oxidativ dekarboxialcioja: piruvat - acetaldehid < acetaldehid-hidrat - acetat

- acetat 2 KoA-hoz kot

- (2 NADH keletkezik, 1 CO; eltavozik)
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PDH: irreverzibilis, aerob
El: piruvat + TPP (tiamin-pirofoszfat) > HE-TPP (hidroxietil-TPP) + CO2
E2: HE-TPP - oxidaci6 - acetil-TPP - TPP
(liponsav(amid) = redukcio = dihidroliponsavamid = acetil-dihidroliponsavamid)
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- etanolbol etanal (alkoholbol aldehid)
o liponsav tiol-csoportjai kinytlnak, atveszi az etanol 2H-jét
- etanal atmegy a TPP-rdl a liponsavra
- KoA atveszi a liponsavtdl = acetil-KoA
E3: liponsavrol 2H eltarvolitdsa FAD-dal, a FAD atadja NAD-nak
folyamat megjavitasa, hogy Gjrakezdédhessen



prosztetikus csoportok:

El: TPP E2: liponsav E3: FAD
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szabdlyozas:
NADH , ATP , acetil-KoA

NAD ADP KoA
El: foszforilalassal inaktivalodik (ugyanazok hatnak rd, mint a tobbire)
inzulin, Ca®" aktival

37. tétel
Citratkor
0o acedl-KoA
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malat oxalacetat Osszesitve (energiamérleg):
LI:OO‘ NAD  MADH coo = acetil-KoA 2 CO, +KoA
HC—0H NS =g = 3NAD > 3 NADH
I |
ik malt. [l:Hz = Q > Qn,
coo dehidrogendz coo” . GDP + Pi -> GTP
v
folyamatosan fogy az oxalacetat, * 2HO > 2H
ezért nem lesz beldle Gjra malat

Szabalyozas:
- 3irreverzibilis 1épésnél

- aktivalas: | NADH , ATP , acetil-KoA , izomban:TCa2+

NAD
- gatlas: (forditva)

ADP

KoA




Gliikoneogenezis:
> piruvat 2 PC - oxalacetat
> oxalacetat + GTP <> PEP

Citratkor feltoltése

1) piruvét+CO, + ATP + H,0 LC(PINWVALKINAZ) - 1 cetat + ADP + P; /

2) PEP+CO,+GDP PEPCK LEPCK  dlacetat + GTP

3) piruvit+ CO, + NADPH ~<Jnaldtenzim - . 4+ NADP NADPH-termelés!

. el
4) glutamét + H,O + NAD(P) glutaméat-DH | a-ketoglatmat ++ !

Tovabba: gliikkoplasztikus aminosavbdl (oxalacetat, a-ketoglutamat, fumarat, szukcinil-KoA)
timin bazisbol
paratlan C-atomszamu zsirsavakbol (szukcinil-KoA)

39. tétel
Mitochondrialis elektrontranszport-lanc
= [ komplex: NADH-rdl kap elektront, protonokat pumpal az intermembran térbe
végiil atadja az elektronokat az UQ-nak (szemikinon, ubikinol)
UQ ataszik a III. komplexhez, atadja az elektronokat.
= II. komplex: atadja az elektronokat a citrokrom-c fehérjének,
ami elszallitja ket a IV. komplexhez
= V. komplex: nem engedi el az O2-t addig, amig meg nem kapja mind a 4 elektronjat
= IL komplex (szukcinat-DH): citratkérben van, szukcinatrol UQ-ra viszi at az
elektronokat, nincs protonpumpa aktivitasa

I |1 |OL |IV.
| kipumpalt proton (elektron) |4 |4 2 0
= V. komplex: ,,FoF; ATP-szintaz komplex”: forditva miikodik, visszaenged 3 elektront,

foszforilal egy ADP-t, de kiaramlik egy OH = még egy proton bearamlasa = 4 proton
/ ATP

Meérleg:
Ha az I. komplexre érkeznek az elektronok:
10 H" kipumpélasa / 4 elektron O-re keriilése = P/O=2,5 (ATP / O)
Ha a II. komplexre érkeznek az elektronok:
akkor a IlI-as komplex lesz az els6 aktiv = P/O = (4+2)/4 = 1,5
vagyis 2 proton athaladasakor 1,5 ATP keletkezik.

Egy gliikdzbdl mennyi lesz?
= glikolizis: 2ATP 3
= citratkor: 2 GTP 4 ATP
= glikolizis: 2 NADP - 5 vagy 3 ATP

- piruvat-DH: 2 NADP > 5 ATP > 30 vagy 32 ATP

il . AEROB!
= citratkor: 2 acetil-KoA - 5 NADH - 15 ATP
2UQ,; 2 3 ATP )
Szétkapcsolas: AKCEPTOR-kontroll
nincs ADP nincs 02 belsé membran atfurasa
- nincs ATP-szintézis - nincs H-akceptor > nem termelédik ATP a
-> kintmaradnak a protonok - leall minden protonok bearamlasanal
-> leall a transzportlanc - nem lesz ATP - hétermelés (pl. barna
- NADH nem tudja leadni a H-t, nincs NAD -> fulladas zsirszovet babaknal)

-> leall / lassul a citratkor, és az auerob glikolizis is -> pl: cian-kapszula



40. tétel

Lipidek emésztése, lipazok tipusai:

- sz4jban, gyomorban: lipdz — nem hatékony, mert a zsir hidrofob, csak a felszine emészthetd
- vékonybélben: epesavak emulgealnak = zsircseppek lesznek, nagy felszin

- hasnyalmirigy: pancreas lipaz: trigliceridek bontasa = monoacil-glicerid

- specifikus észterazok: koleszterin-észterek bontasa = koleszterin, zsirsav

- foszfolipaz-A: foszfolipidek bontasa = lizofoszfolipid

- foszfolipaz-B: lizofoszfolipid = foszfatidil-glicerol

- bélhamsejtek felszivjak a maradékot (zsirsavak, koleszterin, monoacil-glicerid, foszfatidil-
glicerol)

Reszintézis: A zsirsavak még a bélben trigliceridekké, foszfolipidekké, koleszterin-észterekké
alakulnak. Micellaba csomagolddva hagyjak el a bélhamsejteket = lipoproteinek [naszcens
kilomikronok]

41. tétel

Lipidek szallitasa [BELBOL A MAJBA]

- micellaban: KivUL ‘ BELUL
foszfolipid triglicerid
koleszterin koleszterin-észter
apoproteinek

- nyirokereken at keriilnek (albumimhez tapadnak) = naszcens kilomikron
- vérben talalkozik a lel = apoproteinek (ApoE, ApoC) tapadnak ra > érett kilomikron
- periférias jut, leadja a lipideket (, ApoC receptorhoz kotve a kapillarisoknal
(lipaz kiemészti beldle)

- szovetekben lebomlanak vagy trigliceriddé valnak és raktarozédnak

- maradék kilomikron elmegy a , ApoE koti meg, majsejt bekebelezi

[MAJBOL A PERIFERIARA]

- ugyanolyan micellat készit, de tesz bele ApoB100-as proteint = naszcens VLDL

- vérben ApoC ¢és ApoE felvétele a HDL-t61

- periférian elveszti a lipidtartalmat - IDL

- vagy a majba megy ¢és bekebelezik (ApE), vagy visszaadja a HDL-nek az ApoE-t > LDL

- perifériara eljut az LDL, beépiil (sejtmembran, zsirsavval észteresitve raktarozodik) 0 triglicerid

- koleszterinbdl lehet epesav vagy szteroid hormon sok koleszterin

[PERIFERIAROL A MAJBA]

- naszcens HDL a majban vagy bélben: csak foszfolipid és apoprotein van = iires zsak

- koleszterin-¢észterekkel telik meg a zsak ApoC, ApoE atadasa

- talalkozas VLDL-lel, lipidek kicserélése (HDL kap trigliceridet koleszterinért cserébe)

- talalkozas kilomikronnal

- maj kiemészti a HDL-t, Gjra tires zsak vagy bekebelezédik > =  energiaforras
= epesavak szintézise
= VLDL készitése



42. tétel
Zsirsavak lebontasa
1) Mobilizalds: hormonszenzitiv lipaz bontja a triglicerid elsd észterét

glukagon inzulin
adrenalin - foszfataz enzim aktivalasa (leveszi
aktivalja a P-csoportot a lipazrol, inaktivalja)

‘//\ (foszforilalja) - cCAMP-bSl AMP-t készit

G-fehérje = AC (adenilat ciklaz) aktivalasa > ATP-bél cAMP - PKA aktivalasa = foszforilalas

- zsir térszerkezetének
megvaltoztatasa

- masodik észter bontasa: di-acilglicerol-lipaz :
—> jobban hozzaférheto

- harmadik észter bontasa: mono-acilglicerol-lipaz
- maradék glicerin: majban (ATP-vel) > glicerin-P = glikolizis
—> trigliceridek, foszfolipidek szintézise

2) f-oxidacio: paros C-atomszamu zsirsavak bontasa
a) zsirsav aktivalddasa: zsirsav + ATP = zsirsav-AMP + PPi = acil-KoA

(AMP-vel 6sszekapcsolodik, majd a foszfoanhidrid lecserélddik tioészter kotésre,
amikor az AMP-t lecseréli a KoA)

e
b) transzport a mitochondriumba: acil-KoA + karnitin = acil-karnitin = karnitin + acil-KoA

intermembran | mitochondrium
tér

c) oxidacié: a zsirsav ,,sav’”’ része mellé Gjabb oxocsoport készitése, sav elszallitasa KoA-n
+(N/2-1)-1,5 ATP III. € UQH2 €« + FAD | kettdskotés a kovetkezé C-nel (B = 3. szénatom)

+ H20 | vizzel OH kapcsolasa a kovetkez6 C-re

+(N/2-1)-2,5ATP I. € + NAD | OH atalakul oxocsoportta

+ KoA | az elsé acetil-csoport kihasad, elviszi egy KoA

+ N/2 - 10 ATP (acetil-KoA) R \/\j& Kou

7N — 4 ATP geT =g
— 2 ATP (zsirsav aktivalasa) R Po

7N -6 ATP NAA oA Ly R
pl. palmitinsav (C16): 7-16 — 6 =106 ATP p ‘3
S g PO

Levezetés:
2-vel rovidebb zsirsav minden ciklusban, végiil N/2 acetil-KoA - N/2 - 10 ATP.
(N/2-1) db bontas — utolsénal 2 acetil-KoA lesz achst - :

. eNe
> (N/2-1) db UQ és NAD = (N/2-1) - (1,5+2,5) = 2N — 4 ATP .
=> eddig 6sszesen: N/2 <10 + 2N —4 =7N —4 ATP g

| {i 3
-> zsirsav aktivalasahoz kellett 2 ATP - (TN — 6 ATP f\\ﬁ:sf: ~C )

B e

i

Szabélyozés: ne jusson be a mitochondriumba

+ NAD: prekurzor-aktivalas

— NADH: feedback-gatlas

— tl sok acetil-KoA gatolja a 4. Iépést (feedback)
— malonin-KoA gatol (szintézis)



Rendhagyo esetek:
- telitetlen zsirsav
o transzallasu: becsatlakozhat a -oxidacioba (eleve kész a kettdskotés),
de csak a 2. 1épésre > -2 UQyp, =— 3 ATP.
o ciszallast: H,O felvétele, OH-csoport jon 1étre, ebbdl oxocsoport lesz,
becsatlakozik a 4. 1épésre = hany ATP-vel lesz kevesebb?
o kettdskotés rossz helyen = izomeraz athelyezi a 2. pozicioba

- paratlan C-atomszamu zsirsav: ugyantugy lebomlik B-oxidaciéval, de a végén marad egy
+ATP, CO, H,0O izomeraz

propionil-KoA < » metil-malonil- KoA +—— szukcinil-KoA —>citratkor
“w\ ;\7““’”‘ ‘ 1 Mo““‘ —
i T, ~ Q
| ¥aCa Gy~ - 1G4 ) B -CH »c - K ‘ « \
\ 2 —_— ‘O_’i“ k \ A OQC - CHZ‘C"(Q*C- - VUA !
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- C;g-nal hosszab zsirsav:

o a mitochondrium mar nem birja lebontani

o a peroxiszomaban bomlik le, ahol nincs elektrontranszfer-lanc = hétermelés
- elagazo zsirsavak: ez is a peroxiszomaban bomlik le

Szabélyozés: 1d: Mobilizdlds

+ prekurzor-aktivalas (NAD)

— feedback-gatlas (NADH, acetil-KoA)

+ malonin-KoA: a szintézise gatolja a lebomlast (feedback)

43. tétel

Zsirsavak szintézise

1) TRANSZPORT: ki kell jutni a citoplazmaba

acetil-KoA + oxalacetat = -> oxalacetat - malat-aszpartat inga > (visszajut)

(citratkor 1. lépése) Ly acetil-KoA kijut

2) AKTIVALAS: + CO, + ATP > [malonil-KoA| ELKOTELEZO LEPES!

o — e

! 0 \ 3

B . u

| B -0 ~A 0oc - CHy - C - Kop

M “,_....\mm_,i mg—-——_—s———-‘_-j

. . : Az acetil-KE elvesziti a KE-t, a malonil-ACP pedig elvesziti a

3) TRANSZFER: |acet11-KE| |malon11—ACP‘ végerdl a COO csoportot (CO2 formajaban). Gyakorlatilag
[ACP-I’C és KE'TC] \ / eov acetil-csonorttal lesz hosszabh az acil-KE.
KE = kondenzal6 enzim o
ACP = acil-carrier protein ( 0 6 ‘ -> zsirsav-bontas
Byl C w Clly- C-S-ACP [ 1épései visszafelé:

max 16C hosszu zsirsav — 1) oxo-bol OH-csoport, (NADPH-val)
(palmitinsav) készithetd ] 2) OH-bol kettdskotés (viz elmegy)

3) kettosbol sima kotés (NADP-vel)

—> maloninnal eggyel hosszabb zsir
- KE-re rakapcsolodik
- Ujabb malonil jon

a citoplazmaban. Az P }

endoplazmas retikulum- ' 0
ban lassabban, de 24C is HaC~ CH, - (gz ~C -S-ACP

készithetd. 16C szintézi-

séhez 130 ATP kell, és W > ...
106 ATP keletkezik a T
lebontasabol. ) —} egyre hosszabb
Y - i ->
Wy C = Cl, - CH, ~0 ~ S KF ; * melonil-ACP zsirsav




Szabélyozas:
*  malonil-KoA gatolja a lebontast

= polimer = aktiv, monomer = inaktiv -- a polimerizéciot kell szabalyozni
o glukagon / adrenalin: G-fehérje > AC aktivalas: ATP > cAMP - PKA
megszabadul a regulatoroktol = aktiv PKA foszforilal, gatolja az elkotelezd
1épést!
o inzulin: foszforilacios kaszkad végén a defoszfataz aktivalasa = aktivalja a
zsirépitést
= citrat aktival (prekurzor)
*  palmitoil-KoA gatol (C,¢, feedback)

Deszaturacid: kettéskotések 1étrehozasa deszaturaz enzimmel + NADPH-val - vizzel a 9.
helyre cisz helyzetli kotést készit. Ezutan csak ennél kdzelebbi kotést lehet telitetlenné tenni, a
tobbi (9C-nél magasabb helyzetben 1évo kettdskotést tartalmazo zsir) eszencialis zsirsav.

44'_ tete.l oo triikk: oxocsoportbol OH-csoport készitése
Gliceridek szintézise: OH-hoz zsirsav kapcsolasa.

- majban: glicerin + ATP - glicerin-P
- zsirsejtben: diOH-aceton-P + NADH > glicerin-P

A zsirsavakat a KoA széllitja (acil-KoA).

>>> = 1. helyre zsirsav = lizofoszfatidsav g
2. helyre zsirsav > foszfatidsav O -0-C_p
3. helyre OH -> diacil-glicerol (DAG) C{ ? ! .
3. helyre zsirsav > triglicerid f . OC R, #%?JUW
P
C -0 -~
Foszfolipidek szintézise: te “-P 3 J

1) foszfatidil-inozitol, foszfatidil-glicerol, kardiolipin
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2) falkohol + ATP > falkoholL-P (az OH helyére jon P) —C1P flkohol.cDP TRAG,
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46. tétel
Koleszterin szintézise [majban]
1) acetil-KoA + acetil-KoA - acetoacil-KoA + KoA

PR

o ¢ - HMG-szintaz

e

u ¥ + acetil-KoA
e -
2) acetoacil-KoA 3. szénatomja kap egy me‘ul csoportot {/\““ iy o TN

4. szénatomja kap egy COO" savat - ( ¢
108 ~(H, - - CHy-C ~¢- koA

SZABALYOZAS > £L i S OF J
PLUOTELETe Pres Bl cwaern

3) utolsé KoA is elmegy, az oxocsoportbol OH lesz

00C - ctt, - ¢ ~ C#,~CH, — 0} /
4) 3 ATP-r6l kap 3P csoportot = 3P-5PP-mevalonat i
5) COO- és 3P elvesztése > 5 szénatomos molekula S . el ‘_{.
6) 5C +5C =10C > 10C + 5C = 15C >... rf e

7) 30 C (szkvalén) - 27C (koleszterin)
/1) ﬁéc(;_/h‘?fgz n

40. tétel fﬁi‘?’& ouin C._"*C(_) e

Epesavak korforgasa
= majban koleszterinb6l késziil (bonyolult, 4 kiilonb6z6 sejtszervben) = elsédleges epesavak
= epeholyagba keriilnek
= bélbe iiriilnek étkezéskor
= bélbaktériumok alakitjak = masodlagos epesavak
o elvesztik az oldallancaikat (dekonjugélés)
o elvesztik az egyik OH-csoportot (dehidroxilalas) a 7. szénatomon
= bélhamsejtekben visszaszivodnak (90%), székletbe keriil (10%) = barna

45. tétel
Ketontestek [ACETOACETAT, ACETON, 3-OH-BUTIRAT]

szerepiik: - alternativ tapanyag (gliikoz, zsirsav helyett)
- étkezéskor keletkeznek
- agy csak gliikozn és ketontesten ¢l (zsirt nem eszik)

Szintézis: - éhezéskor a mij gliikozt gyart, ehhez a citratkdri intermediereket is behasznélja (oxdlacetat),
- a zsirok -oxidacioval bomlanak, de az acetil-KoA nem bomlik tovabb, mert all a citratkor a majban
- ketontesteket lehet gyartani az acetil-KoA-bol

A koleszterin szintézisének 2. 1€pése utan:
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@C ’(?{(3/ oA &
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Ketontestek felhasznalésa:

- eljutnak a célszervekhez, mitochondriumba

- B-OH-butirat visszaalakul acetoacetatta (NAD - NADH) - elektrontranszport
- acetoacetat + szukcinil-KoA - acetoacetil-KoA + szukcinat

- acetoacetat + 2ATP + KoA - acetoacetil-KoA + AMP + PPi

M, acetil-KoA -> citratkor
Cukorbetegség:

tiinetek: fokozott vizeletiirités (ADH hormon nem termelédik) = kiszaradas, vesekarosodas
magas vércukorszint = érrendszer karosodasa a fehérjék hiperglikacidja miatt
- retina karosodasa - vaksag
tipusai: . inzulinhianyos, B-sejtek elpusztulnak, éhezés-érzet,
zsirok nem tudnak lerakodni = sovanysag,
glikoneogenezis porog, ketontestek gyartasa = acetonos lehelet
til sok keton a vérben = csokken a vér pH = koma
I1. id6skori diabétesz: kovérség miatt, inzulin-rezisztencia alakul ki a szovetekben
3-sejtek tulmitkodése miatt elpusztulnak

47. tétel
Fehérjék emésztése PROTEAZOK -kal
csoportositas aktiv centrum szerint:
SZERIN aktiv centrum: hisztidin és aszpartat oldallancok
példa: ftripszinl, kimotripszin), elasztaz]
CINK aktiv centrum: cinkion
példa: [karboxipeptidaz-A|
KARBOXIL aktiv c.: 2 aszpartat oldallanc
példa: pepszin
CISZTEIN aktive. 2 tiol-kotéssel
(gyiimolesokben van)

csoportositas hely szerint:

EXOGEN: bels allomanyon kiviil (tapcsatornéban), pl. emésztdenzimek;
proenzimként termelddnek, protolizis aktivalja 6ket a bélben, a bélen kiviil
inhibitorok gatoljak az 6nemésztést

- gyomorban: (gasztrin és savas pH hatésara aktivalodik a pepszinogén)
fehérjéket (aromads, savas oldallancokat) emészt

- hasnydlmirigyben: : vékonybélbe 6rol (enteropeptiddz aktivalja)
bazikus aminosavakat bont (arginin, lizin)

ENDOGEN:

- extracelluldris: [kollagenéz, [matrix metalloproteaz, elasztaz]
kotdszovetek atrendezése, fehérvérsejtek mozgéasanak segitése
- intracellularis:
= lizoszomaban a bekebelezett molekulak (fehérjék) emésztése
= proteoszoéma-komplexben a sajat fehérjék bontasa, amik ubiquitinnel
vannak megjeldlve (programozott sejthaldl kaszpaz enzimekkel)




Aminosavak felszivasa:
= Na+-facilitalt transzporterekkel aminosavak
= H-+-kapcsolt szimport mechanizmussal oligopeptidek (bélhamsejtekben aminosavakra
emésztddnek)
= endocitotissal aminosavak, oligopeptidek, akar egész fehérjék — pl. antitestek bejutdsa
ujsziilottekbe
= vérbdl a sejtekbe:| y-glutamil-ciklus\: GSH = glutation (glicin + cisztein + glutamin)
o az aminosav a GSH glutaminjahoz kapcsolodik (GSH szétesik
glicinre, ciszteinre, glutaminra)
o glutamin gytirtivé zarodik (oxoprolin), az aminosav leszakad
o a GSH 3ATP-vel jra 6sszeall az oxoprolinbdl, glicinbdl és

ciszteinbdl
48. tétel
Aminotranszfer: ADP + P;
+ +
GLUTAMAT: a-ketoglutarat 4&, glutamat NH, ATP glutamin
(GLUTAMIN) NAD(P)H
NH4
00" ,,‘,J (;OOK
|
cH, |
(
CH,

o

aminosavak szallitdsa: a glutamat transzamindlodva a-ketoglutarat lesz
odaadhatja az aminocsoportot a piruvatnak > alanin lesz,
az oxalacetatnak —> aszpartat lesz.

ey +
ASZPARTAT: oxalacetat M aszpartat w aszparagin

(ASZPARAGIN)

. S transzaminalas .
ALANIN: piruvit <«————— > alanin aszpartat + glutamin
) ATP
AMP + PP;

aszparagin + glutamat




49. tétel
C-toredék szallitok
= THEF (tetrahidrofolat):

Itt szallithat:
- metil-csoportot (—CH3)
- metilén-csoportot (—CH2)
- formil-csoportot (—C=0)
‘ - formimino-csoportot (—C=NH)
2N & Ty 4 - metenil-csoportot (—C=)

=  SAM (S-adenozil- metionin)

homocisztein JHE-CH3 metionin 4_4' S-adenozil 4_‘{' S- adenozﬂ-
-metionin homocisztein
R
f coo
| %
N - CH
o,
{
Ciy
{
s
{
C‘uz
+L0 T
adenozin
51. tétel
Szerin NADH (transzaminalas) P;
3P-glicerat 4—4' 3P-OH-piruvat 4&» 3P-szerin 4—1 szerin
e S SEEE Y T - -
oo ‘
{ ; +
| we -ot N HolN = CH
; l ] l
u e
) ' = = =g ) - CH,
! !
} 0

o

atalakulasok: szerin —> piruvat L alanin

szerin T—A> OH-piruvat w» glicerat ﬂ» 2P-glicerat

NAD, THF

szerin ﬁ glicin ﬁ CO, +NH4"

metilén-THF, H,O metilén-THF, NADH
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SAM
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SAH


Cisztein CH,, adenin propionil-KoA

3P;
metionin M SAM M homocisztein

H,0 NH,*
homocisztein +  szerin — cisztationin 45291 o-ketobutirat +
_ )
coo™
[
4
gl
Cé, coo”
{ 1
CHy  CH - NS

) \
CH,

S o

Prolin
ATP, NAD(P) H,0, NAD(P

glutamat AD(P)H y-glu.tamét' NAID(P)H

szemialdehid 0,50,

TR

o G

N A

[ f

‘ Ciy

|
l
Chy
{
Coo™

ornitin
ciklus
..
+— arginin

53. tétel
Tirozin
H,O

gliikkoplasztikus  ketoplasztikus

Ha nem tudja atalakitani (genetikai defekt),
akkor FENILKETONURIA betegség alakul ki, karositja az agyat.



50. tétel

Aminosavak lebontisa [aminocsoport sorsa]

- elvesziti eldszor az aminocsoportot: transzaminaldssal vagy dezaminalassal
- ammonia kiiiriil UREA-val (az ammonia mérgezd)

- ammonia atalakul nem mérgez6vé = ornitin-ciklus ( = arginin-szintézis)

Ornitin-ciklus: MAJ

Pi
2ADP ST T

TN / 0 \
/ N ( \
- o, \ +2 ATPj / ) ' /

o - - 0-C -N# +ornitin
VHE > u M ] ?
./ o .

S —

MITOKONDRIUM
CITOPLAZMA = : Lo o

citrullin

ATP +aszpartat &— glutamat

AMP é/ ﬁ

+oPi : a-ketoglutarat
/\\
,1.»...\\ \
- kor
| COU N Lmtrat J
y i citrullin T
B A
{ i
| aszpartat .
( Cﬁz)g J—y argino-
AN szukcinat

i / coo” N\
i

arginin |

fumarat
.. . +2AT . +orniti . . taszpartd . ., —
arginin szintézise: CO, +NH," —R karbamil-P citrullin —Ltb arginoszukcinat — |argini

arginin lebontdsa: —t ornitin PN y-glutamat <—» <+—> q-ketoglutarat

UREA szemialdehid
SAH ADP .
ATPAJ ’( 60
«— |
/ C#,
!
N 'C o 3

[

] + -
y ) * s N =
guanidiné- i \\O/
acetat

kreatin-foszfat

arginin

ornitin



Aminosavak lebontasa [Szénlanc sorsa] [51., 52., 53. tétel]

- glitkoplasztikus: glikolizisbe vagy citratkorbe kapcsolodik be > MAJ gliikozt gyart beldliik
- ketoplasztikus: ketontestek lesznek beldliik, nem lesz gliikoz: leucin, lizin

- vegyes: kettészakad, egyik gliikko-, masik ketoplasztikus: tirozin, fenilalanin, triptofan, izoleucin.

(soklépéses) 2 o-ketoglutarat — NH,"
CH; +szerin cisztein

Szukcinil-KoA lesz: m ATR SAM —4 SAH - homociszteinlbcisztationin —4
+CO, +ATP
a-ketobutirat > propionil-KoA > metilmalonil-KoA > szukcinil-KoA

dezamindcid,  yetobutirat > propionil-KoA ->...-> szukcinil-KoA
lizoleucin] M» acetil-KoA + propionil-KoA - ... = szukcinil-KoA
SOKIEpES, etil-malonil-KoA > szukeinil-KoA

a-ketobutirat ionil-KoA
propionil-Ko : g
metilmalonil-KoA T

Oxalacetat lesz: aszpartat| (transzaminalas)
aszparagin| (dezaminalas)

Fumarat és acetoacetat lesz: |fenilalaninl > ‘tirozinl M fumarat + acetoacetat

S,0

273
transzaminalas ( v
Piruvittd alakul:  |cisztein| + SO
,,,,,, 9 3= c “*“>
174
c»
a-keto- gluta.mat
glutarat

- felbomlik az 5-6s gylrti = kiszakad egy formil és egy
maradék 6-os gylrt felhasad = a-ketoadipat =2 B-oxidacié
—> acetoacetil-KoA
Az alanin gliikoplasztikus, az acetoacetil-KoA ketoplasztikus.

lizin| > = > a-ketoadipat (ketoplasztikus)
leucin| 2> = = acetoacetat (ketoplasztikus)

—> a) kihasad egy ammonia = piruvat (1 1épésben)
b) homociszteinnel cisztationinon at cisztein| lesz
¢) ,,szerinolizis”: transzaminalodas piruvattal = falanin| + OH-piruvat

THF ¥ + NADPH
-] +H,0 + metilén-THF . . . licerinsav(glicerat)
lici 42——4 szerin| = piruvat g
. rmay

~a

glicin-szintaz szétbontja 2 ammonia + CO, 2P-glicerat



56. tétel

Purin nukleotidok ..de novo” szintézise I '“"\\‘\ERPP
1) pentoz-foszfat ut > ribéz-SP@ /" s B i T
AMP (7 ki?-\ ¢ 2 &
Ay A 0 o p 0 |
2) AKTIVALAS: riboz-5P —ATP A, prpp & [ a=rraspad |
ELKOTELEZO LEPES o Of % u ,/
3) PP; kicserélédik NH,-re = P-ribozil-amin  / glutamin
4) purin-bazis felépitése +H,0
= glicin beépitése (C = C — N) 5.5 Y ey
] } - -0s gytri
formil-THF (= C —? ) ™ * glutamat
= N-csoporto glutaminbdl @ 0 g
= CO2 kapcsoloddsa (C=0) | o .1 0 ey
* N-csoport aszpartatbol eyt 0-P~0— o .
i pan W
= formil-THF (-C=) 0
oy oy P
AMP-készités: kiindulas IMP-b6] T~

foszforibozil-amin

1) aszpartait ATP-vel beépiil az oxo-csoport helyére (~ T.A.)
2) leszakad az aszpartat, fumarat lesz bel6le ott hagyja az NH-t

N

GMP-készités: kiindulas IMP-b61 [ 00C~ & —berp” )
1) ,,vizbiil veszi ki a zoxigént” + NAD . # . -/ aszpartat
2) transzaminalas glutaminnal + 2ATP i P -
#E 5
!N — (; # ~ N
o \
co, / S s
Dy
glicin - " Jriboz)| .
aszpartat h pe ———
¥ \ ; 4"'\\ . ~
e S N ()
, . [ e i
Q’,&% @THF | e {é‘ | "M~ o |
0 -rP-0n WP B T
N d A . 1 / C \ & CR i
glutamat glutamin S / { P ™ N - \N 2 ii
\ 5 L (e |
. , f At \ \)\ riboz 7 AMP |
Oy Oy IMP (Inozin-monofoszfat) LI ate " /
0
i i C“ ,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,, -
(TR P N~ o ~ S
/ e W i SO w i A i S
H(\\N(C\N//CH C\\N/C\M/.((\ //,x" /VN'\ C/(\N“ \\\l
~ HQO - O /"‘ " g ¥ GMP _/i
foszforiboz ﬁ;\g foszforiboz 3 // R ‘
H / -
IMP R XMP \foszforibéz _
NADH o

e amsr e

tipp: ahol NH-csoport kapcsolodik a gyiiriihoz, ott a 6-os gytiriiben az
Oramutato jarasaval megegyezd iranyban alakul ki a kettoskotés!

Szabalyozés: elkdtelezo 1épés gatlasa
feedback-gatlas: IMP, AMP, GMP gatolja az els6 2 1épést (ne legyen P-ribozil-amin)
mindegyik gatolja a sajat képzodését
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"N-csoporto" javítása


aszp artat

54. tétel ELKOTELEZO "
Pirimidin-nukleotidok ,.de novo” szintézise " o o +aszpartat | ce A
1) karbamil-P készitése (CO, +NH,4" + ATP) —» o- f’ o -c -, ~ > | RC - NH - C N,
citoszolban! (ornitin-cikius a mitokondriumban) \P)’ ! &“ "’
2) aszpartat becsatlakozik a P helyére az NH-csoportjabal S e /
3) gyiiriibe zarédik (H,O kilép) ",\C&y
4) kettéskotés jon 1étre a 2. €s 3. szén kozott
5) PRPP-hez kapcsoloddsa: PP helyére /\ \Z
az elsé N keriil, COO" elvesztése oo ,f-'/E;OH—“ TN
| \ | [v] ™\
‘\ \ N \ . ! \1
s | ¥c- \ L HC - NE-C - NH
o v+ N InNap| "t R
2 i | c Cc =9 ‘ — “a\ ( '
Y NSNS Cw +PRPP | ’ " { ] Céy
V \ by ~ j v /NADH b ,
/ e Cy \
0 4 S N/ i 1 P
\ o 4
/“‘ Q- P - O L___J N - _},,__/—/'//
N orotat
by ON _ MP
6a) 2 ATP-vel UMP - UTP lesz Pi NAD
7) UTP transzamindlas (glutam1nna1)= +H,0 > +H,0 j; CDP +NADPH j; dCDP
6b) ATP-vel UMP - UDP lesz Pi THF
7) NADPH-val > dUDP lesz 20 A qump _metien-THF A [4Tyvip
Szabalyozas: PRPP aktival (prekurzor) karbamil-P készitésének
UTP gatol (feedback) szabalyozasa (1. 1€pés)
dezoxiribonukleotidok szabalyozasa: a dCDP-vé és dUDP-vé valas el6tt
trifoszfatok szabalyozzak tgy, hogy a
dezoxiribonukleotidok megfeleld
aranyban legyenek.
55. tétel, 57. tétel
Nukleotidok lebontasa
= |GMP nukleoziddz, guanozin (nincs P) foszforilalds, guanin (nincs ribdz) w
- [AMP nuklezidaz a denozm (nincs P) dezaminalas inozin foszforilalas hipoxantin monooxidéz )
. Xantl m0n00x1daz 9 (laktam, laktim, majd deprotondlt forma)
- lcMpP nukleotidaz _ »citidin dezammalas uridin M’uracﬂ + 1ib6z-1P
ﬂcetoplasztikus)

P| dezoxi-citidin m’dezom -uridin M’uracﬂ + dezoxi-riboz-1P

.. lancfelszakadas o .. dezaminacid, dekarboxilacid +ecetsav
= yracil » dihidro-uracil 2 » f3-alanin ——» acetll Ko ‘

m nukletidaz dezoxi-timidin foszforlalas= timin lancfelszakadds, dezamindacid, dekarboxilacié >

- B-amino-izobutirat = metil-malonil-KoA - szukcinil-KoA > citratkor (gliikoplasztikus)

Mentdutak:
= adenozin + ATP + kinaz > AMP
= guanozin + ATP + kinaz > GMP , (GMP+ATP - GDP +ADP ... > GTP)
masik at: PRPP-re helyezi a szerves bazist:  adenin > AMP
hipoxantin = IMP - AMP vagy GMP
guanin - GMP



>
AMP dAMP
-~
IMP -
- 5 | GMP || dGmP
ADP+P, ADP+P,
FP, PP,
/’ /’ I\ purin-
nukleozid-
\AFRT \HGF"F.T / kinazok
PRPP PRPP TP ATP

adenin hipoxantin guanin € ——— purin nukleozidok

Koszvény:
- A deprotonalt urat konnyen kivalasztodik a vesében.
- Ha csokken a vizelet pH, akkor visszaalakul laktim-formava az urat.
- Kivalik kristaly formaban a szervezet kiilonboz6 részein = koszvény.
- lziileti fajdalmat, vesekovet okoz.

Egyeéb hasznos:
A szinek a kap-
csolodasi pon-
tokat jelzik, HsC G M G
ugyanolyan B {)’HC/
St tad [ e” ]
szinti tud csak |
0sszekapcsolodni. M

@ timin adenin

£ G

@ P~
HC\ Il

) @)

uracil citozin guanin

@0@

"
HE

A
/



Bonday
Sticky Note
timin uracillal nyilván nem kapcsolódik, mert nincsenek jelen egyszerre (DNS-ben timin, RNS-ben uracil)

citozin csak guaninnal kapcsolódik (3x kötés)


galaktéz

}

gliikéz galaktéz-‘l-F:/ Qlikfgén
filer glukéz8P «—> glukézAP —— UDP-glukéz
l I- -‘-‘1‘-"-_\___.}
fruktoz-1-P IO REET ribuloz-5-P
f fruktoz-1,6-bP i, e
glicerinaldehid ""--M:Md_,‘.:’
J * tib6z5.P
L:_ll'

dihidroxi-aceton-P <« glicerinaldehid-3-P

I

\ 1.3-bP-glicerat

1
I
I
1
1
I
1
1
|
I
W

glicerin ——>  glicerin-P S7S2F I nuklzatidok
3-P-glicerat
2-P-glicerat

I
SzSzF TP \

piruvat — s oxalacetat



dsszesen:
3 NADH
1GTP

1 ubikinon
1 KoA
2H+
2C02

furnaraz
H,O
fumarat
aln ]
I
LIH
coo”

KoQH,

membran
elektron
transz-
port

|

szukcinat-
dehidragendz

kol

D acetl-KoA //

30—0—5 —Kod
oxalacetat
DDD

MADH

citrat-szintaz

[:H2
Coo”

ﬁ

tnald
dehldrugenaz

glilkoz

zsirsavak

koleszterin

citrat

Hzrlg—coo' /

). HO—C—CO00"

H,C—C00"
aknnitk izocitrat
Hzlﬁl—COO_
HCl—CDD_
HO—CH-COO"
RN

/
\S NADH

izocitrat-
dehidrogenaz

aminosavak

W a-keto-
glutarat
ClC?ID_
paratlan L
szénatomszamu LlH
it 2
zsirsavak |
ik
o-ketoglutarat-
\ dehidmgenaz coo
szukcinat szukcinil-Kof
?DD' szukcinil-Koh- D:?_KD‘E’\ MAD
CH2 szintaz CH,
cH CH
[ SzSzF 2 MADH
co0 GTP GDP COo- CO,
b, =3
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