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A kompartimentalizacio

A prokariotakban nem talalhato a plazmamembrantol fiuggetlen (azzal nem
kontinuus) membranrendszer. Az eukariota sejtekben a plazmamembran altal
hatarolt tér bels0 membranrendszerekkel elvalasztott, kiillonbozo meretu es
funkcioju terekre, sejtszervecskékre (sejtorganellumokra) tagolodik. Az azonos
funkcidju terek, az azonos sejtszervecskek osszessége kompartimentumot alkot:"A
sejtorganellumok sajat membranjaban és belso tereben specialis folyamatok
zajlanak, melyek szamara megfeleld koriilmenyek (pH, koncentracioviszonyok
stb.) alakulnak ki, tovabba megfelel6 komponensek allnak rendelkezesre: izolalt'es
optimalizalt reakcioterek jonnek létre.
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Az eukariota sejteket borit0 plazmamembran és a sejtalkotok belso
membranrendszereket alkotd membranjai alapfelépitése azonos. Az
egyes kompartimentumok membranjai és a sejthartya eltérétulajdonsagu
tereket hatarolnak, valasztanak el és egyben kotnek 6ssze. A kiilénb6zo
sejtorganellumok membranjait vizsgalva jellegzetes eltéresek ismerhetok
fel, szamos specifikus tulajdonsagot mutatnak, melyek a membranok
lipid- és fehérjedsszetételének (elsOsorban ez utobbi) kiilénb6zbségere
vezethetok vissza. Meégis, a membranok mikodésének, felépitésének

alapelvei nagymértékben hasonloak.
Carbohydrate
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A Davson-Danielli és a Robertson-
modell
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Lamellar models of plasma membrane. {A) after Danielli and Davson (1935).
{B} unit membrane, after Robertson (1959),




Folyekony-mozaik (Singer-Nicolson-modell)
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A membranok specificitasat a fehérjék és a
szénhidratok adjak

A membranok vekonyak, nagy feliiletlek,
rugalmas, hajlekony tulajdonsaguak

Tipusai:
— Hatarolo membran: sejthartya, sejtalkotok
membranjai

— Belso membranok: ER, Golgi-késziilék, lizoszomak,
vakuolumok

A membranokon keresztiil zajlanak a sejt
transzportfolyamatai



A bioldgiai membranok
felépitése

ekintve
lipidekbdl és fehérjékbdl allnak.
A lipidek tdlnyomd része
foszfolipid, koleszterin, de
tartalmaznak glikolipideket is. A
glikolipdek részaranya bizonyos
tipusi novényi sejtalkotékban
megnovekedhet.




Membranalkoté lipidek

)— Hidrofil fejcsoport
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Membranlipidek zsirsavoldallancai
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A sejtekben megtalalhato kulonb6z6 lipidmolekulak szama 1000 kériil mozog.



A membranlipidek osztalyozasa

membran lipidek
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A foszfolipidek biologiai membranok vazat
képezik
(lipidek fele foszfolipid)
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Foszfolipide

Glicero-
foszfolipidek

| ﬁ ~ etanolamin - foszfatidil-
CH—0—P—0 -~ etanolamin
2 | T+ kolin - foszfatidil-kolin
) ~ szerin - foszfatidil szerin
inozit - foszfatidil-inizitol

Olyan glicerin-észterek, amelyekben a két
acil csoport mellett egy foszfatcsoport is
talalhato.

A foszfatcsoporthoz polaros vegyuletek
(etanolamin, kolin , szerin, inozit) .
kapcsolédhat.

Allati sejtekben a foszfatidil-inozitol kisebb
ennyiségben fordul el§, névényi

menbranokban gyakoribb. .
A zsirsavak allati sejtekben palmitinsav,
sztearinsav, vagy olajsav, novényi

sejtekben emellett linolsav és Iinolé%g?ﬂpat'as
is el6fordul. molekulak

Foszfat tartalmu
szfingolipidek

szfingozin
HO —3CH—CH=CH—(CH3)12— CH3 zsirsav

szfingomielin
(X: foszfokolin)

A szfingolipidek is membranalkotd
lipidek, azonban az alkohol
komponens nem glicerin, hanem
szfingozin.

A szfingozinban az 1. és a 3.
szénatomhoz alkoholos OH-, a 2.
szénatomhoz amino-csoport
kapcsolodik.

Legismertebb képviseldik: ceramid,
szfingomielin (axonok
veléhlvelyében), cerebrozidok,
gangliozidok.



Foszfatidil-szerin
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Glikolipidek

Aszimetrikus elrendez6déslek, minden esetben a sejtmembran kllsé felszinén
vannak (external coat)

A glicerolhoz a zsirsavakon
kivul cukor komponensek
kapcsolédnak

novényekben fordulnak eld

monogalaktozil-diacil-glicerid (MGDG) szulfokinovozil-diacil-glicerid (SQDG)

0}
1l ’
R,~C-0~ Cf{ CH,—O0

) HO
CH,~0 L HQ
H7\ HO OH

OH
digalaktozildiacil-glicerid (DGDG)

A lipid molekulahoz
(ceramidhoz) cukor
komponensek kotodnek.
Lehetnek neutralisak, ha a
cukor komponens nem
rendelkezik toltéssel.

Ceramide Galactose




Szfingolipidek

Szfingomielin = ceramid alkoholos OH-csoportra egy foszforsav
helyezddhet, majd erre egy kolin vagy kolamin két6dhet masodik
alkoholkeént, foszfodiésztert 1étrehozva

HiC,




Szterolok

Koleszterin

Koleszterin a membranban

Phospholipid

-+ Cholesterol

Eckert: Animal Physiology, WH Freeman and Co., N.Y.,2000, Fig. 4-7




Membran kettdsréteg
aszimmetriaja

szfingomielin és glikoszfingolipidek
e Az aszimmetria fenntartasardl enzimrendszerek
gondoskodnak

SM: szfingomielin

PC: foszfatidil-kolin

PS: foszfatidil-szerin

PE: foszfatidil-etanolamin




Foszfolipidek aszimmetrikus eloszlasa a plazmamembran két

rétegében
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Foszfatidil-kolin Szfingomielin

()

Foszfatidil-etanolamin Foszfatidil-szerin Foszfatidil-inozitol

* Toltésbeli killbnbség — tdbb (-) toltés a citoplazmatikus oldalon
* TObb telitetlen zsirsav a citoplazmatikus oldalon
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Phospholipid
translocator
(flippase)

Szkramblaz:
negativ toltésti foszfolipideket

. mozgatja, bels6 membranrétegbdl

a kiilsobe és forditva is!




A homeérséklet és a membranok |I.

PID AGGREGATES

filty acids have a hydrophilic head .
and a hydrophobic tail.

In water they can form a surface film :

or form small micelles.

gir derivatives can form larger aggregates held together by hydrophobic forces:

giycer\des form large spherical fat Phospholipids and glycolipids form self-sealing lipid

oplets in the cell cytoplasm. bilayers that are the basis for all cellular membranes.

hydrophilic | SSSESHBES
head

twi

0
hydrophobic

fatty acid
tai

@&

phospholipid molecule

kapcsoljak, igy a homérséklettdl fliggben
kilonb6z6  rendezettségld  rendszereket
alkothatnak.

Alacsony hoémérsékleten (fazisatalakulasi
homérséklet alatt) a kettOsréteg hidrofob
lancai szorosan illeszkednek egymashoz, a
szerkezet stabil, a kristdlyokhoz hasonl6

(altalaban hexagonalis).
21



omersekiet es a
membranok II.

raropnitic (3 }ho.mamey a molekulak koztl eroket tekintve a

folyadékokhoz,az optikai és a mechanikai
“anizotropia miatt a kristalyokhoz hasonlo.
llyenkor a fellazult szerkezet miatt
nagyobb a permeabilitas, in vivo megno a
P lipid- és fehérjemolekulak lateralis
et diffGzidjanak sebessége.

phosphatidylcholing

In phospholipids two of the —-OH groups in
glycerol are linked to fatty acids, while the thj
general structure of —OH group is linked to phosphoric acid. The 22
a phospholipid phosphate is further linked to one of a variety
of small polar groups (alcohols).



A homérséklet és a membranok Ill.

fazisatalakulasi hoémérseklet miatt fazis-
~ szeparacié kovetkezik be.  Ebben vannak
- folyadékkristalyos és rendezett fazisok is. A
legmagasabb fazisatmeneti ho&mérsekletet
tullépve, pl. az egyenletes magas
hémeérsékletre torténd flitéssel parhuzamosan
a membran hiperfluidizalodik.

In vivo egy tobbkomponensd membran
fazisatalakulasa szeles homeérsekleti
tartomanyra huzodik szét.

23



Membranok halmazallapota
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A membran raft - modellje

rendezettséget mutato ( L, fazisallapotu) regiok

a kevésbé rendezett membranmatrixban, mint tengerben Usznak

*kis koncentracioban telitetlen zsirsavu lipideket is tartalmaznak

lipid raft




megnovelni a kilonb6zd molekulak lokalis koncentraciojat és
elosegiteni a szignal atvitel szempontjabdl fontos molekularis
kodlcsonhatasok kialakulasat.

membran-tuta]




apoptozisban,

a koleszterin és gliikoz felvétel szabalyozasban,
a membran proteinek szelekci¢jaban es szallitasaban,
a kalcium homeosztazis szabalyozasaban,

a membran vizcsatorna aquaporinok szabalyozasaban



Gelled lipid domain Fluid lipid domain with
devoid of protein aggregated membrane proteins
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Inside cell )
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membrane
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kotésen keresztul.

Integrans
membranprotein: vizben
oldhatatlan, csak
detergensekkel moshato ki
a membranbdl, mikdézben
annak szerkezete
karosodik.



lipidhez kotik

Quiside cell
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Membranfehérjék funkcioi

« Receptor funkcié (pl. horm
* jeltovabbitas

Fehérjek membranba epilése —
konformacio valtozast idéz el6




Eukariota sejtek membranja

Hatarvonal a sejt belseje és kbrnyezete kozott

Feladata: a sejt és kornyezete kozotti informacio- és anyagaramlas
biztositasa

5-10 nm vastagsagu
Az alapszerkezetet a foszfolipidek hatarozzak meg
Lipidekbdl, fehérjékbol és szénhidratokbdl épiilnek fel

A lipidek kettOsréteget hoznak létre, ebbe agyazodnak a fehérjék (Singer —
Nicolson membranmodell)
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Sejtmembran

* Sejtet hatarol6 hartyarendszer, elvalasztja a sejten beliili
teret, de 0ssze is koti a sejten kiviilivel

 Alkotorészei:

— Lipidek (kb. 50% foszfolipid, kb. 25% koleszterol, kb. 25%
glikolipid és egyéb lipid):
* 2 rétegben, apolaris részeikkel fordulnak egymas felé

* Az egyes molekulak oldaliranyban konnyen mozognak
— Fehérjék
* Lehetnek felszinen elhelyezkedok, bemertilok, vagy a
membrant teljesen atérok

— Szénhidratok:
* Fehérjékhez (glikoproteinek) vagy lipidekhez (glikolipidek)
kapcsolodnak
* A hartya kiilso feliiletén helyezkednek el (glikokalix)




sejtmembran, intercellularis tér

Membrana Plasmatica




Sejtburok (glikokalix vagy external coat)

Glycocalyx Brush Structure 20 nm

e

iy aos-0s1

I
Endothelial Cell Surface

A plazmamembrant kiviilrdl koriilvevo
(extracellularis felszinén) szénhidratokban
gazdag burok

Vegyi 0sszetétel: mannoz, gliikoz, galaktoz,
fruktéz, glilkozamin, N-acetil-gliikozamin,
szialsav, hialuronsav

A monoszacharidok oligoszacharidok
formajaban integrans membranfehérjékhez
(glikoproteidek) vagy lipidekhez
(glikolipidek) kapcsolddnak

Mechanikai és kémiai védelem
Negativ toltése miatt kationokat kot

Glikoproteidjei mint markerek vagy
antigének funkcionalnak

Extracellularis matrix és a glikokalix egytitt
szabalyozzak a sejtek/szovetek informacio
aramlasat



Sejtfelszini cukrok szerepe

*Sejt-sejt
*Sejt-hormon
*Sejt-virus
*Sejt-toxin
*Sejt-baktérium
kommunikacioban




Eritrocita glikokalix (EM felvétel)

Vérerek endothél sejtjeinek sejtburka
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Intestinal Epithelium
Exiracaliular Shycooalyx
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Plasztiszok

vOros  plasztiszok.  Sziniikket a  benniik

felhalmoz4dé karotinok és xanthofillok adjak. A

kromoplasztiszok felel6sek nagyon sok termés
(paradicsom, paprika), virag (korémvirag,
biidoske), vagy a sargarépa szinéért. A
kromoplasztiszok kialakulhatnak koézvetleniil
proplasztiszokbdl, vagy z0ldszinl
kloroplasztiszokbdl is. A kromoplasztiszok
mikodo plasztiszok, és vissza is képesek
alakulni kloroplasztissza, mint ahogy azt a
sargarépa foldbol kikeriil6 és megzoldiild részein
megfigyelhetjiik.

i:.Iu!l:".l.'.rri:JITErlrhl A ler rrrrq:,l"n )
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Krlstalyos és gomb alaku/globularis/
kromoplasztiszok




A novényi sejtekben a keményitoraktarozas kizarolag plasztiszokban, nagymennyiségben az erre
specializalodott amiloplasztiszokban torténik. Az amiloplasztiszok bels0 membranrendszere
gyengén fejlett, gyakran az egész sztromaallomanyt keményitdszemcsék toltik ki. A ndvényi
keményit6 a-1,4-gliikozpolimer, (amiloz) melyidonként 1,6-0s elagazasokat is tartalmaz
(amilopektin). Amiloplasztiszok elsdsorban raktarozoszervekben, magvakban, termésekben
fordulnak el6 nagy mennyiségben. Az amiloplasztiszok képesek kloroplasztiszokka alakulni
(fényrekertiilt burgonya megzoldiilése) és forditva.

Etioplasztisz Fényhianyaban a proplasztiszbdl torténé kloroplasztisz kialakulasmegakad, és
egy specialis plasztisz az etioplasztisz alakul ki. Ez a plasztisztipus nem egy atmeneti forma a

//////

hatasara kapes kloroplasztissza alakulni.

Gerontoplasztisz
A szeneszcens plasztisz.



Amiloplasztiszokban kialakult kenényitoszemcsék noveényi sejtekben
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Candil gt

Kloroplasztisz

Gerontoplasztisz

Etioplasztisz

Leu koplaszt:sz
Kromoplasztlsz

Proplasztlsz
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filakoid

sztroma
filakoid




A granumos kloroplasztisz felépitése |

Inner membrane  Outer membrane Thylakoid

/_}R membrane

aranum
filakoid
ST 0 ma
filakoid

Intermembrane

05
—— Space lamellae
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Teljes sorozatmetszet

Granum elatti Granum kozepeéen Granum
levo mOogotti



3 dimenzios elképzelések

a. Menke (1960)

b. Weier et al. (1963)

c. Heslop-Harrison (1963)
d. Wehrmayer (1964)

e. Paolillo (1970)




Granumon beliili metszetek



Elektron tomograf
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A kloroplasztisz helikalis
granumszervezodeése
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A helikalis elrendezodés funkcionalis
jelentosége

* A tilakoid membranok folyamatos egészet alkotnak, mely
egy egyseges belso teret (lument) zar magaba.

* Az elektrontranszportlanc mobil komponensei szabadon
aramolhatnak a ket fotoszisztema kozott.

 Adegradalodott D1 protein helyére a sztroma tilakoidok
feltletén szintetizalodo Uj D1 protein kdnnyen visszatalal.

* A granum tilakoidokat helikalisan
0sszekapcsolo sztroma tilakoidok lumene
homogeén protoneloszlast biztosit és
kiegyenliti az elektromos gradienst is.




A fotoszintetikus pigmentek

*Klorofillok

-—BChlb
~~~Chl b, CChl

~=Chl:a

__—BChl

i

*F1kobilinek

(kekbakteriumokban és
vorosalgakban)

eKarotinoidok

400 600 800 1000 1200
Hulldmhossz, nm

4.6. dbra. A fotoszintetikus pigmentek fébb abszorpcids sdvijai a l4that6 hullimhossz tar-
tomédnyban. Chl - klorofillok, BChl - bakterioklorofillok, CChl — Chlorobium klorofill,
Car - karotinoidok, PE - fikoeritrinek, PC - fikocianinok




Pigment-protein komplexek

Detergensekkel kezelt tilakoidokbodl gélelektroforézissel tobbféle
pigment-protein komplex valaszthato el

TN

Klorofill-a-protein komplexek Klorofill-a/b-protein komplexek
Reakciocentrum Lhcb1, Lhcbh2, stb. fénygydjto szerep,
Reakciocentrum belsé antennarendszere Magkodoltak, citoplazmaban
Plaztiszkddoltak szintetizalodnak, - késoObbi eredet

Gélelektroforézissel 4 f6 pigment-protein komplex kiildnithet6 el:
1. Core complex | (CCl), a PS | reakciocentruma

2. LHC I, aPS | fénygyjté komplexe

3. CCll,aPS Il reakciécentruma

4. LHC Il , a PS Il fénygyjtd komplexe



A komplexek elhelyezkedése granumos
tilakoidokban (lateralis heterogenecitas)

A kloroplasztisz makromolekularis komplexeinek szazalékos megoszlasa a
granum- és sztromatilakoidok kozaott

Komponens Granum Sztroma
PS I 85

PS |

Cyt-b6/f

ATP-szintaz

STROMA

Thylakoid
membrane

=

| E—————

stroma

NADP*

ADP +P,

e
P

FIGURE7.18  Organization of the protein complexes of the thy-
lakoid membrane. Photosystem I is located predominantly in the

p
|
stacked regions of the thylakoid membrane; photosystem [ and
q* ATP synthase are found in the unstacked regions protruding into
A the stroma. Cytochrome ; f complexes are evenly distributed. This

lateral separation of the two photosystems requires that electrons
and protons produced by photosystem II be transported a consid-

erable distance before they can be acted on by photosystem [ and
PS N-LHCHI Cyt b/ f PS I-LHCI ATP synthase the ATP-coupling enzyme. (After Allen and Forsherg 2001.)

LHCI  PSII Cytochrome PSI ATP synthase
trimer b6f dimer
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A kloroplasztiszok eredete, az endoszimbionta elmélet

A prokariotak kozul kloroplasztiszokhoz
legjobban a Prochloron fajok tikaloidjai
hasonlitanak (kapcsolt és nem-kapcsolt
felszinek)

Oxigént termel6, zsakallatokkal szimbidzisban
elo szervezetek.

Klorofill a és b is megtalalhato

Endoszimbionta elmélet — a Prochloron fajok
endoszimbiozisaval alakultaki a magasabb
rendl novenyek kloroplasztiszai




Fehérjetranszport a plasztiszba (targeting)

fehérjék kapcsolddnak a plasztisz kiilsO membranjan kialakul6 transzlokonhoz. Ez
a TOC (translocon of the outher chloroplast membrane), mig a bels6 membranban
egy hasonlo transzlokon, a TIC (translocon of the inner chloroplast membrane)
szervezodik. A két transzlokon Osszekapcsolddik és a fehérje egyszerre jut at a
kétmembranon. A sztromaban levagodik a tranzitpeptid-szakasz, majd chaperonok
segitségével (Hsp60) helyreall a fehérje konformacioja.

*Amennyiben a fehérjének még a tilakoid membranon is at kell jutnia, egymasik
tranzitpeptid-szakasszal is rendelkezik az els6 utan. Az ilyen fehérjékrol a
sztromaba kertilve az elso tranzit peptid levagodik és 1gy exponalodik a masodik
tranzitpeptid, ami a kiils6 membranokon val6 atjutashoz hasonloan biztositja a
tilakoidmembranon torténo at jutast.
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A bejutashoz kivul és bell
chaperonok kellenek, valamint a
porusképzésben résztvevl protein
import apparatus + energia
(nukleozid trifoszfatok)

All: Toc (translocon of the outer

Stromal targeting domain

Letekert allapotban tartas

Cytosol

Stromal targeting domain Plasztocianin

Lumenal targeting domain

Hsp70 chaperone

envelope of the chloroplast), Tic. \ngmm e

Toc34 és Toc159 specifikus GTP-koté o

proteinek. Toc75 nem talaltak funkciot,

Hsp70 IAP (import intermediate- " Stromal

associated protein). - e : e

Tic110-et azonositottak csak a e Rrote==lld e B e

belsébdl.
A komplex dsszetétele a transzport
alatt dinamikusan valtozhat.

All: Hsp60 és Hsp10, Ujratekerik a
fehérjét, ATP-fiugg6 folyamat

domain of the
transit peptide

peptidase

Sec

+ SRP (signal reconition
particle) segit + GTP

S Thylakoid
lumen

ATP Chaperone / [}

ADP Folded*

protein

e * Rubisco
protein

in stroma

Thylakoid membrane




A mitokondriumok l.

‘ 2-“:: - MétI'lX

-l Bels0 membran

- || Kiils6 membran

Az Osszes aerob eukariota sejtben megtalalhato organellumok; az
eukariota sejtek ,energiatermeld kGzpontjal”.

Endoszimbiotikus eredetd organellumok sajat cirkularis genommail,
fehérje szintetizalé apparatussal — A genom merete nagyfoku
valtozatossagot mutat az eukariota vilagban.

A valoszinusithetd 0s egy fotoszintetizalo biborbaktérium lehetett, mely
a szimbiozis soran elveszitette fotoszintetizalo kepesseget.



 Mozgékonyak, képesek
alakjukat valtoztatni

« mtDNS: magas mutacios
rata, kis méretd cirkularis,
tobb képiaban fordul eld

e Osztodas hasadassal

* Legtdbb mitokondrialis
fehérje sejtmagban kodolt,
de a miktokondrium
matrixban |évo riboszomakon
is torténik fehérjeszintézis

emberben 13 polipeptidlanc
szintetizalodik)

* Fehérjeszintézis N-
formilmetioninnal kezdodik




A mitokondriumok Ii.

-~ Belso membran

- Kiils6 membran

Fontosabb funkcioik:

*a kulonféle folyamatok teljes, vagy részleges kompartmentalasa;

sintegritasuk fenntartdsa mellett a citoszol folyamataival valo kapcsolat tartasa;

*a matrixban talalhato a citrat korén kivul a piruvat-dehidrogenaz komplex, a zsirsav es aminosav
oxidacio enzimei.

*bels6 membranrendszeriik a termindalis oxidacié és az oxidativ foszforilacio szinhelye;

*DNS tartalmuk révén specifikus informacio atadasara, onreprodukciora es reszleges
fehérjeszintézisre kepesek.

*Ca-ion raktar; sejthalal folyamata; importalt lipidek atalakitasa kardiolipinné (mk bels6 membran Kis
lonateresztl tulajdonsagéaert felelés foszfolipid); szteroid bioszintézis; ammonia detoxikalas
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' ATP-szintaz részecskék
Foszforwolframatos
fixalas utan a belso
membran matrix felé
nézo felszinén | Detirodesek
gombszerul képletek
ulnek, melyek nyéllel
kapcsolédnak a BN
membranhoz. MO e
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A mitokondriumo

Sdrdséggradiens centrifugalassal a kulso, a bel
matrix izolalhaté és felépitésuk vizsgalhato.
Kuls6 membran: nagy lipid és koleszterol tartal
Detergensekkel (digitonin) a mitokondriumrol

intermembran tér

betlirddések

belsd membran
kilsdé membran




A biolégiai oxidacio minden élo szervezetben 4 (2) 1o

szakaszra oszthatd, amennyiben szénhidratokat (pl.

SIOTCCME LA INEEC

[DACIO

KULONBOZO SZUBSZRATOKNAL

HE?AM?:M{L-{S

-Eeto-
karbonsav

HZS GRAFIKA

GLIKOLIZIS

Szénhidratok

ﬁt:l:u.l csnpﬂrt

CITROMSAVCIKLUS

TERMINALIS OXTDACIO

B-OXIDACIO

Zsirsavak

1. szakasz:
(Sejtplazma)
*Szénhidratoknal:
Glikolizis

* Aminosavaknal:
Dezaminalas
eZsirsavaknal: p-

2. szakasz:
A piruvat oxidativ
dekarboxilezése

3. szakasz:

(Mitokondrium
matrix)
Cirrarmeavimil e~

4. szakasz:
(Mitokondrium bels6
membranja)

Terminalis oxidacio,
oxidativ foszforilacié



A citrat (Szent-Gyorgyi-Krebs) ciklus

C—OH (cisz-
COO-

| .
a tsav)
CH .
2 Aconitase H OH

00 -00C (|: H
Citrate - |_

Citrate
O%C €00~ synthase
|

CH>
COO-
Oxaloacetate

NADH + H*

CH,

|
Coo-

Isocitrate

NAD+
(oxal-

szukcinat)

NADH + H*
+ C02

Isocitrate
dehydrogenase

Malate
dehydrogenase

COoOo-
HO—C—H
Hy

|
COo0-

Malate

Fumarase

Coo-

H
X
-00C H

Fumarate

Succinate
dehydrogenase

FADm

|
Co0o-
Succinate

FAD GTP

-00c o
Ha

?

Hy

a-Ketoglutarate

a-Ketoglutarate +NACEJO;
dehydrogenase
c AC(S)mplex

0A— \C¢0

Succinyl CoA

Novényeknél



A mitokondrialis elektrontranszport

4 Komplex Il
B +0,07

Komplex Ill."

"Carriers" 8
with their coenzymSgmiex W

Az UQ In vitro
redoxpotencial
ja nincs
jelolve, mert
az erosen
pozitiv (+0,7
V). Ez

azonban nem

jelenti azt,
hogy in vivo
ne valtozna.
A sorrend
megallapitasa
hoz
gatloszerek is
szUkségesek!!



Az oxidativ foszfor

Matrix ATP synthase

Intermembrane
space

Proton-motive
force

Electron-transport chain



A mitokonrium és a kloroplasz

17 Ve

ATP-szintaz reszecskék .
S Inner membrane  Outer membrane Thylakoid

membrane

intermembran tér

matrix

betlirddések
boszoma

belsé membran

kills& membrén Intermembrane Thylakoid

space

lamellae




Mitokondrialis fehérjeimport

* Legtobb mitokondrialis fehérje a citoplazmaban szintetizal6dik
* Ezek a fehérjék mitokondrialis lokalizacios szignallal (20-80 aminosav
hosszisagu) rendelkeznek (fehérje N-terminalis részén)

contact site
preszekvencia outer membrane

signal sequence \??uSION innermembrane  CYTOSOL

Kontakt hely:
atmenetileg a két
membran
0sszekapcsolodik
(fehérjék csak itt precursor  receptor

jutnak at) protein protein

protein ] matture
translocator protein

Szignal peptidaz cleaved
signal sequence

MITOCHONDRIAL MATRIX



Hsp70 COO
or MSF Ir,f”’.@.?"&_

° o / [ x"“lx f |
MltOkODdl‘lahS Wl Mitochondrial Cytosol
f h ar (G protein precursor
e EI‘] etl‘aIlSZpOl‘t ] binds chaperone
"NHq Outer
Tom \. COO mitochondrial
B P P B membrane
TOM: translocon outer membrane 1‘““‘35’1'”1" e SRR R R e :
) complex 1 —_— — .~ lom
TIM: translocon inner membrane : W) ‘
Chaperonok (Hsp=hd6sokk proteinek). St O
Fehérjét kiegyenesitett konformaciéban e, W, MY o
. , v s . - 1 e
tartja, csak 1gy torténhet meg a szignal | mHsp70 jy Tim -
f 1. , +NH:_:| - nﬂ‘.E']‘
elismerese ATP ADP mitochondrial
mHsp (mitokondrium chaperon) : membrane

MSF = mitokondrialis import stimulalo

taktor Cleavage of signal
sequence by protease

Ha a fehérjének a kiils6é membranba

vagy a két membran kozti térbe kell sefﬁ.ﬂi ) <
kertilnie, akkor csak a TOM-on halad at Folding HSp60
(start és stop transzfer)
Mature :;_f_l::l
mitochondrial =

—

protein



Peroxiszoma/Mikrotestek

Egyetlen membrannal kortilvett 0,5 pm-es
struktura

Leggyakrabban maj és vese sejtekben fordulnak
el

Nincs DNS, se fehérjeszintetizalo apparatusuk

Feherjéi (peroxinok) a citoplazmatikus
riboszomakon szintetizalodnak (peroxiszomalis
targeting szignal)

Kettéosztodas: konstitutiv és extracellularis
hatasokra

Két jellegzetes enzime: hugysav-oxidaz,
peroxidaz (az enzimeket sokszor olyan nagy
mennyiségben tartalmazzak, hogy azok
kikristalyosodott format (krisztalloidot) hoznak
létre)

Membranja ER-bol szarmazik (ER-bol
mikroperoxiszémak fliz6dnek le és egymassal
vagy egy masik peroxiszomaval fizionalnak)

Anatomy of the Peroxisome

BIIEyer

Figure 1

Urate Oxidase g
Crystalline
Core



Peroxisome

o /o

Peroxiszoma funkcioja

. Urate

= Oxidase
Crystalline
Core

Katalaz enzim: sejtkarosité hidrogén-peroxidot

képes semlegesiteni — antioxidans védelem
Single

Purinok, D-aminosavak, lipidek degradacioja s Figure 1

Lebont6 reakciok soran az energia h6 formajaban
szabadul fel

Szintézis: koleszterin, epesavak, telitetlen
zsirsavak

Plazmalogén: mielinhiively foszfolipid, mely
szintézisének elso 1épései itt torténnek
(peroxiszomakat érint0 hibak idegrendszeri
.. .z oxidaz eroxidaz
tiinetekkel jarnak) )5 Fay = 2H-0

Zellweger szindroma: 6roklodo betegség, egyik ) m m
peroxiszémalis membranfehérje hibaja miatt RH> R RH> R

,uresek”a peroxiszomak — sulyos maj, vese és




Peroxiszoma eredete

~

specific proteins that
catalyze protein import

i /@T‘T =N

pe roxisomal peroxisome C'l_fﬂ
I precursor 2]
vesicle .t ‘ / P 1 /
& - & -
daughter
GROWTH BY UPTAKE OF SPECIFIC PEroxisomes
PEROXISOMAL PROTEINS AND

i LIPIDS FROM CYTOSOL
endoplasmic

reticulum



A peroxiszéma

. . A membranon
membran PeroxiszoOma .
o i . L g keresztil
kérilveszi membranfehérjéi Gjabb fehérjék
az lires == Dbeépiilneka =—> s
. . importalodnak
peroxiszoOma membranba oy
L. a matrixba
matrixot
Precursor
membrane . .
Peroxisomal Peroxisomal ) o :
membrane ghost PTS1-bearing Mature peroxisome i o
proteins matrix protein = 0. oo g
Pex19 O o Pex5 o L
Pex10
Eexfs n Pex14 g Pex12
cX Pex2
0 Pex7 00
? PTS2-bearing 0 00 ;
matrix protein o °O
PMP70 Catalase

PTS=peroxiszomalis targeting szignal



Peroxiszomalis poszttranszlacios transzmembran
transzport
Kétféle peroxiszomalis targeting szignal (PTS1 és PTS2)

PTS1 — a C-terminalison van, tripeptid (Ser-Lys-Leu; SKL) a peroxiszomalis matrix
felé vezet

PTS2 — az N-terminalison van, levagodik réla, a peroxiszémalis matrix felé vezet
ATP kell a bejutashoz, chaperonok nem biztos, ez jelenleg kutatott!

FUNCTION OF SIGNAL SEQUEMCE EXAMPLE OF SIGMAL SEQUENCE

Import into nucleus -Pro-Pro-Lys-Lys-Lys-Arg-Lys-Val-

Export from nucleus -Leu-Ala-Leu- Lys-Leu-Ala-Gly-Leu-Asp-lle-

Import into mitochondria "HaMN-Met-Leu-Ser-Leu-Arg-Gln-Ser-[le-Arg-Phe-Phe-Lys-Pro-Ala-Thr-Arg-Thr-
Leu-Cys-Ser-5er-Arg-Tyr-Leu-Leu-

Import into plastid *HaN-Met-Val-Ala-Met-Ala-Met-Ala-5cr-Leu-Gln-5e-5e-Met-500-5e0-Leu-5
Leu-Ser-5er-Asn-5er-Phe-Leu-Gly-Gln-Pro-Leu-Ser-Pro-lle- Thr-Leu-Ser-Pro-
Phe-Leu-Gln-Gly-

Import into peroxisomes -Lys-Leu-COO

Import into ER "HyN-Met-Met-5er-Phe-Val-5er-Leu-Leu-Leu-Val-Gly-lle- Leu-Phe-Trp-Ala- Thr-
Gilu-Ala-Glu-Gln- Leu-Thr- Lys-Cys-Glu-Val-Phe-Gln-

Return to ER -Lys-Asp-Glu-Leu-CO0

Some characteristic features of the different classes of signal sequences are highlighted in color. Where they are known to be important

for the function of the signal sequence, positively charged amino acids are shown in red and negatively charged amino acids are shown
in green. Similarly, important hydrophobic amino acids are shown in peliow and hydroxylated amino acids are shown in bine. *HaN
indicates the N-terminus of a protein; COO- indicates the C-terminus,




A peroxiszoma matrix fehérjéinek transzportja

NH,*
COO~

PIS1
peroxisomal-
targeting sequence
i |
d\ Pex = peroxinok
@— Pex5 receptor A peroxiszomak felszinén
mint
citoszol receptorok
vagy dokkolo fehérjék
mikodnek

.'Pero'xiso'ma.l .‘._I‘ . i . ‘_ s i
matrbe e e el

Peroxisomal
matrix protein
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Pex5:

Membranba integralodik (peroxiszomalis transzlokon része)
Pex8 feherjén keresztil RING (Pex2,12,10) peroxinokhoz kapcsolodik
A szallitott fehérjét elengedi
Receptor removel/recycling (mono- vagy poliubiquitin)
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