ZSIRSAVAK OXIDACIOJA
maj, vese, sziv, vazizom

FRANZ KNOOP német biokémikus irta le eloszor a mechanizmusat

1 1€pés: a zsirsavak aktivacioja ( a sejt citoplazmajaban, rovid zsirsavak < C12 nem
aktivalddnak)

I

a, R-COOH + ATP + KoA — R-C~S—-KoA + AMP + PP.
Acil-KoA szintetaz

\ 3 izoenzime létezik, melyek a
zsirsav hosszatol fiiggben
b, PP,+ H,O — P.+P, vesznek részt a reakcioban

¢, a mitokondriumban i1s talalhato egy Acil-KoA szintetaz

O
|
R-COOH + GTP +KoA — R-C~S—-KoA +GDP+P,



2. 1épés: az aktivalt zsirsavak transzportja a citoplazmabol a mitokondriumba

A transzportban a karnitinnek van kulcsszerepe!
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karnitin



AZ ACIL-KARNITIN/KARNITIN TRANSZPORTRENDSZER
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PAROS SZENATOMSZAMU, TELITETT ZSIRSAVAK
B-OXIDACIOJA

3. 1épés
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Palmitoil-KoA (C16)

Transz-enoil-KoA

L-B-hidroxiacil-KoA
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R-CH,- C —CH,— C-S—-KoA L-B-hidroxiacil-KoA
|
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NAD™
B-hidroxiacil-KoA (
dehidrogenaz NADH + H"
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| )
R-CH,- C —-CH,— C-S—-KoA p-ketoacil-KoA
Acil-KoA aciltranszferaz v KoA
v. TIOLAZ
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R—-CH,- C -S-KoA + CH; - C —S-KoA

Mirisztoil-KoA(C14) Acetil-KoA




A PALMITINSAYV B-OXIDACIOJANAK ENERGIAMERLEGE

(Tankonyviink szerint)

C,H,,COOH + 8 KoA + ATP + 7 FAD + 7 NAD* + 7 H,O

8 acetil-KoA + AMP +2 P, +7 FADH, +7 NADH + H"

ATP termelés:

8 acetil-KoA 8§x12=96 ATP
7 FADH, 7x2 =14 ATP
7 NADH + H* 7x3 =21 ATP

DE!! 131 ATP

Egy ATP, illetve 2 nagyenergiaju kotes felhasznalasara volt sziikseég a
zsirsavak aktivalasahoz, tehat:

131 ATP -2 ATP =129 ATP




A PALMITINSAYV B-OXIDACIOJANAK ENERGIAMERLEGE II.

2005-0s tankonyvi adatok szerint (Lehninger, Devlin)

Megmérték, hogy 1 molekula NADH + H* — 2,5 ATP
1 molekula FADH, — 1,5ATP

Valos ATP termelés:

8 acetil-KoA 8§x10 =80 ATP
7 FADH, 7x1.5 =105 ATP
7 NADH + H* 7x2,5 =175 ATP

108 ATP

Egy ATP, illetve 2 nagyenergiaju kotés felhasznalasara volt sziikseg a
zsirsavak aktivalasahoz, tehat:

108 ATP -2 ATP =106 ATP




TELITETLEN ZSIRSAVAK B-OXIDACIOJA

H O
o
— C = C — C-S—-KoA Transz-enoil-KoA

R -CH,

p /
Nincs probléma, de ritka!

transz



TELITETLEN ZSIRSAVAK B-OXIDACIOJA

O
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TELITETLEN ZSIRSAVAK B-OXIDACIOJA

O
R — % = — COLH2 — (|J| — S —KoA Cisz-enoil-KoA, de!!
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Transzenoil-izomeraz
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PARATLAN SZENATOMSZAMU ZSIRSAVAK B-OXIDACIOJA

Paratlan szénatomszamu zsirsavak -oxidacidja soran szamos acetil-KoA és
egy propionil-KoA keletkezik.

O
||
CH,—CH,-C-S-KoA ATP
o ADP + P,
Propionil-KoA
CO, H O
Propionil-KoA |
CH,~C-C-S—KoA

karboxilaz |

biotin
(blotin) / COOH retilmalonil-KoA
Metilmalonil-KoA

O
|| mutaz (B, ,)

HOOC — CH, — CH, - C — S — KoA

Szukcinil-KoA
(B12: homocisztein-metiltranszferaz)
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CH,— CH,-C—S—KoA

Propionil-KoA
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CH,—C-C-S-KoA
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Metil-malonil-KoA
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BlZl
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HOOC - CH, - CH, - C—-S - KoA
Szukcinil-KoA

A propionil-KoA, illetve metil-malonil-KoA
atalakitasa szukcinil-KoA-va a kovetkezd
molekulak lebontasakor figyelheto meg:

1, zsiranyagcserében: paratlan szénatomszamu
zsirsavak lebontasa

2, aminosav anyagcserében: valin, izoleucin,
metionin €s treonin lebontasakor szintén
propionil-KoA keletkezik

3, nukleotid anyagcserében: a timin lebontasaban,
ahol B-amino-izobutirat keletkezik, mely
metil-malonil-KoA-va alakul tovabb



A ZSIRSAV OXIDACIO SZABALYOZASA 1.

Mjijban:
alitkdz acil-KoA
piruvat Mitokondrium \\\
(B-oxidacio) N

\ / \
1
I
. I
acetil-KoA @ ' gatlas
I
I
acetil-KoA-karboxilaz \ II
/

citrat kor ,
malonil-KoA ---cc______—-==-""~
zsirsav bioszintézis
(citoplazma) \ triglicerid
foszfolipid szintézis
koleszterin




A ZSIRSAV OXIDACIO SZABALYOZASA 11.

1, A malonil-KoA gatolja az acil-KoA/karnitin aciltranszferaz I-t. Ez az enzim
katalizalja a B-oxidacio sebesség meghatarozo 1épését (az aktivalt zsirsavak
bejutasat a mitokondriumba).

2, A B-hidroxiacil-KoA dehidrogenaz allosztérikus enzim

NADH + H" —— gatolja
NAD* —— aktivalja

3, magas acetil-KoA gatolja a tiolaz altal katalizalt reakciot



TELI ALMOT ALVO GRIZZLY MEDVE ES A B-OXIDACIO
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- 7 honapig alszik

- 32 -35 °C a testhomérséklete a barlangban
- 25000 kJ/nap az energiasziikséglete

- nem eszik, nem iszik, nem ........

A maci csak zsirsavoxidaciobol fedezi energia, illetve viz igényet!!!

Sot, a trigliceridek glicerin részebol gliikkozt allit elo —— vércukor
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Eﬁ;; TEVEPUP
%{{"L,

triglicerid
raktar

A teve napokig kibirja viz nélkiil!
Ok: a zsirsavak [3-oxidacigdja réven egyrészt energiat termel a trigliceridek (ptp)
terhére, masrészt a 3-oxidacioja melléktermékekent vizet allit eld!

O
acetil-KoA SN H,0 + (CO,)
mitokond.

C,sH,,COOH

palmitinsav

MS: 256 32 db hidrogén van benne — 16 db H,O - 7 db H,0O (9 x 18=162)

Igy gyakorlatilag 1 kg zsirbél 6 dl vizet tud a TEVE el6allitani!




B-OXIDACIO A PEROXISZOMAKBAN

Nagyon hosszu szénlancu zsirsavak oxidacioja a peroxiszOomakban torténik!

O Lignocerin-KoA (C24)

Y a |
R — CH, - CH, - CH, - C - S — KoA
H,0 Dlégzési( FAD I FAD I H,0,
lanc katalaz
0, FADH2 FADH, o,
I|_I v ﬁ
R-CH,- C =C - C-S-KoA
|
H  Transz-enoil-KoA H,0 +1/20,
- AN )

e Y

mitokondrium peroxiszoma



ZSIRSAVAK o-OXIDACIOJA
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FITOLOK: - a klorofillban (ndvények) talalhato specialis zsirsav
- allatok megeszik
- tehéntej, disznozsir tartalmazza

CH, CH,
| B| a
R - CH-CH, - CH, - CH, —~CH - CH, - COOH

a-oxidacio Refsum-betegség:
- ritka genetikai betegség
st ¥ (|3H3 - a-oxidacié hianya
oL _ r r r
R —CH - CH, — CH, — CH, — CH — COOH fitansav sza{‘mazekok
felszaporodasa
- idegrendszeri problémak
B-oxidacio
CH,
| v

R—CH-CH,-CH,- COOH + CH,-CH - COOH

propionsav



ZSIRSAVAK o (omega)-OXIDACIOJA

)
CH, — (CH,, - COOH

o

HO — CH, — (CH,, - COOH

O l
|
HO - C - (CH,, - COOH dikarboxi zsirsav keletkezik

- endoplazmatikus retikulumban toérténik az omega-oxidacid

- kevert funkcidja (v. mono-) oxigenaz katalizalja a folyamatot



