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Jellemzok

- relative rovid oligoszacharid lancok (>30)
(sok elagazas) (1-85% GP tomeg)
- nagyszamu valtozat — nagymértékben kiilonb6z6é cukormintazatok
specifikus glikoziltranszferazok (>100):
- kovalens kotddés fehérjékhez (O- vagy N-glikozilacio)

Jelentoség-funkcio

o ¢letfontossaguak! (mar magzati fejlddés soran)
e oligoszacharid lanc — biologiai informacid!
(sejt-sejt kolesonhatas, felismerés ---antigenitas)

0 fehérjefunkciokban részvétel - receptorok
- hormonok
- transzkripcid szabalyozasa
O sejten beliili transzportjel
0 proteolizis elleni védelem
0 viszkozitas, toltés, adhezivitas modositasa

Szerep — fehérjepélda — lokalizacio

Sejt-sejt felismerés

membrénreceptor sejtmembranfehérjék PM
enzimek pl. alkalikus foszfataz

DNS-ké6tés (egyes) sejtmagi fehérjék i.c.
struktaralis szerep pl. kollagén

adhézios fehérje pl. laminin e.c.
nedvesitd, védd hatés mucinok (PM)

transzport pl. transzferrin ver-
hormonok TSH, FSH, LH, CGH plazma

immunfunkcio immunglobulinok globulinok




Oligoszacharidlanc alkotoi

hexdzok: mannoz GDP (N-glikozidos) (Iehet szulfatalt)
galaktoz UDP (N-glik.)
gliikéz UDP (N-glik.)(alt. csak szintézisnél fordul eld)
hexdzaminok: N-acetil-glukdzamin (UDP) (N-glik.) (szulfat)
N-acetil-galaktozamin (UDP) (N-, O-glik.) (szulfat)
pentoz: xiloz UDP (N-glik.))
(arabinoz)
dezoxicukor: fukoz (6-dezoxi-L-galakt6z) (GDP) (N-, O-glik.)
szialsav: N-acetil neuraminsav (CMP) (N-, O-glik.)
(NANA)
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Glikolizacio

O-alikolizéacid
- kotésfajtak: f6:  N-acetil-galaktozamin Ser (Thr)
spec: gal OH-Lys /kollagén/

N-acetil-galaktozamin Ser (Thr) /biz. sejtmagi és citopl. fehérjék/

-O-glikan lanc jellemzoi:
- hossz, kinytjtott lanc (akar tobb 100 nm!)
- rel. merev (palcika) (N-acetil-galaktéamin - aminosav)
- fehérjegerinc: ismétlddé aminosavszekvencidk

-szintézis jell.:
- Iépésenként glikolizaciod
- az els6 cukrok kapcsolasa még a transzlacio alatt
(kotranszlacids médositas) (rER)
- majd poszttranszlacidés modositads (Golgi)
- spec. 6 P- glikozil transzferazok

N-glikolizacio

- kotes: - k6z6s pentaszacharid (man)s;(N-acetil-glitkdzamin), — Asn
- k6z06s kezdeti [épések
- N-glikan lanc fajtik — ,,antenndk” (2-5 4g)

- N-glikozilacios oligoszacharid tipusok:
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komplex nagy mannoz tart. hibrid



- szintézis CH;

1. dolikol-P-on —(CH,—CH=C-CH3)—n=17-20
dol
!
P dol
UMP/|/UDP- Nacglu gatlészer:tunikamicin

Nacglu-P-P-dol
|/UDP-Nacglu
1/GDP-man
}//UDP-glu  (dol-hoz kotve)
(glu)s;—(man)o—(Nacglu),—P—P dol

2. transzfer akceptor fehérjére

spec. Asn-ra: Asn—X-Ser(Thr)

(X: nem Pro, Asp, Glu)
szekrécios, vagy integrans membranfehérje
oligoszacharid—protein transzferaz (14 egység—)
chaperonok (kalnexin, kalretikulin) rER

3. oligoszacharidlanc modositas

a/ lancvégi cukrok eltavolitasa

- gliikdzok

- mann6zok

— nagy manndztart. GP (ER, Golgi /cisz/)
b/ —komplex GP

+/ Nacglu—UDP

-/ mann6z

+/ fuk6z—GDP

+/ galaktoz-UDP

+/ NANA-CMP



Mucinok

- dontéen O-glikozilalt oligoszacharidlancok (kevés N-glikozilalt is)
- 1smétl6d6 aminosav szekvencia (Ser, Thr, Pro)

- hosszu, rel. merev lanc (merev palcika)

- alt. negativ t6ltésii (szialsav, szulfat csoport)

- szekrécios termék  membranhoz kotott

- gasztrointesztinalis r., 1égz0r., genitalis r., nyalmirigy
- oligomérek—diszulfid kotések (Cys) «— — koptetok

! |
! (nagy mol. Tomeg)
!

nyak (94% viz. 5% mucin, 1% mas)
|

védo funkcio: nagy viszkozitas
nedvesités
sejtadhézio gatlasa
protedzokkal szemben rezisztens
sejtfelszini antigének leplezése (maszkolés)

immunvédelem eldl ,,bujtatas”

(cél: autoimmunitas ellen védelem);
(malignus daganatsejtek szamara immunreakcio kivédése)

Vércsoport antigének

ABO
fuk6z — gal — Nacglu — R
! A Nacgal
fukéz — gal — Nacglu — R
fukéz — gal — Nacglu — R
T

B gal

0 fukoziltranszferaz

A + N-acetil-galaktézamin transzferaz

B + galaktoz transzferaz

Patobiokémia

- lebontas problémak: lizoszomalis enzimdefektusok (nagyszamu spec. Enzim)
- betegségek: mannoziddzis, fukozidozis, szialidozis. ..
- 10 tiinet: 4lt. mentalis retardaciod
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