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Kotoszoveti elvaltozasok skorbutban
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Prolil 4-hidroxilaz
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Anfinsen kisérlet

1.BME 1. - urea
> >
2. 8M urea 2. oxidécid
S S
Nativ Denaturalt Nativ
(100% aktivitas) (inaktiv) (>90% aktivitas)
1. BME 1.- urea
> >
2. 8M urea 2. oxidacio
S
Nativ Denaturalt Random diszulfid hidak

(100% aktivitas) (inaktiv) (1-2% aktivitas)



A tiol-diszulfid atmenet enzim katalizalta folyamat

Maj
1. BME ) ,
mikroszoma
> >
2. 8M urea Pankreasz
kivonat
Nativ Denaturalt Nativ
Christian Boehmer Anfinsen Venetianer Pal

Straub F. Bruné

A tiol-diszulfid atmenetet katalizal6

Egy dializalhato hdstabil és
fehérje részleges tisztitasa

Egy nem dializalhato
hélabilis komponens

Robert Freedman: 1975 PDI
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Hova keriilnek az elektronok?

1964: Venetianer, Straub: A hdstabil dializalhaté komponens DHA-tal
helyettesitheto

1990: Wells et al.: A PDI dehidroaszkorbat reduktaz aktivitassal
rendelkezik
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Az aszkorbinsav hatasa a maj mikroszoma fehérje tiol oxidaciojara
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Csala et al. FEBS Lett



Aszkorbat/dehidroaszkorbat

képz6dés (nmol/
SN
o

mg
=
o
o

e Vo 7y
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Aszkorbat, dehidroaszkorbat és aszkorbil gyok szint (%)

Mikroszomalis aszkorbinsav oxidacio
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Szarka et al. J Bioenerg Biomembr



Aszorbat/fehérje tiol oxidacio
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Szarka et al. J Bioenerg Biomembr



A C-vitamin hiany in vivo hatasa az ER chaperonokra
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A PDI DHA reduktaz aktivitasa tal lassu, hogy a f6 DHA redukcios
utvonal legyen az ER-ben
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Saaranen et al. Antiox Redox Signal
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Mitokondrialis
1égzés

Mikroszomalis NADPH oxidazok

aszkorbat oxidaz
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Nem szokvanyos skorbut
- aszkorbat deplécio
- defektes prolin-, lizin hidroxilacié
- extracellularis matrix rendellenességek



Aszkorbat kivaltotta mikroszo

aszkorbat

/

302 MWVWMW&W MMMM
g |

iy NWM MWMM ﬂl

Oxigén koncentracio (nmol/ml)
w w w w

neokuprom

malis oxi

igénfogyas

AA DHA

N/
Ty,

Ido (sec)



Koszonetnyilvanitas

Banhegyi Gabor
Mandl Jozsef
Csala Miklos
Margittai Eva
Kardon Tamas
Mile Valéria

Stadler Krisztian

Stiller Ibolya
Németh Csilla

Lorincz Tamas
Balogh Tibor




- TUDOMANY UNNEPE
<C
=
<C
2012

Koszonom a figyelmet!



