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Category Category code Examples
Fatty acids FA Oleate, stearoyl-CoA, palmitoylcarnitine
Glycerolipids GL Di- and triacylglycerols
Glycerophospholipids GP Phosphatidyicholine, phosphatidylserine,
phosphatidylethanolamine

Sphingolipids SP Sphingomyelin, ganglioside GM2
Sterol lipids ST Cholesterol, progesterone, bile acids
Prenol lipids PR Farnesol, geraniol, retinol, ubiquinone
Saccharolipids SL Lipopolysaccharide
Polyketides PK Tetracycline, aflatoxin B,

Table 10-3
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During mpmﬂcwgmq
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vagal nerve fibers causes
release of pancreatic julce

{i} Acidic chyme entering
duodenum causas the
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the duodenal wall o release
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Az epevezetek felso részet epeko zarja el.
A felsoroltak kozul melyik novekedesét okozza ez?

(A) Kilomikron kepzddés
(B) EpesoOk visszaszivasa
(C) Epesok kivalasztasa
(D) Epesok konjugacioja

(E) Szeéklet zsirtartalma
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Melyik helyes a kovetkez0 allitasok kozul maj- és
zsirsejtek esetében?

(A) A zsirsejtek tartalmaznak glicerin-kinazt.
(B) A majsejtek tartalmaznak hormon-szenzitiv lipazt.

(C) A zsirsejtek glukéz-transzportjat inzulin nem
szabalyozza.

(D) A majsejtek alacsony inzulinszint mellett
lipoproteineket szekretalnak.

(E) A zsirsejtek magas inzulinszint mellett lipoprotein
lipazt szekretalnak.
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Composition of lipoproteins

| triglyceride

- cholesterol
phospholipid

protein

chylomicrons VLDL IDL
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apoproteins

C,B-48,E A B-100,C, E B-100, E B-100 A CE

Composition (wt %)
Lipoprotein Density (9/mL)  Protein  Phospholipids Free cholesterol Cholesteryl esters Triacylglycerols
Chylomicrons <1.006 2 9 1 3 85
VLDL 0.95-1.006 10 18 7 12 50
LDL 1.006-1.063 23 20 8 37 10
HDL 1.063-1.210 55 24 2 15 4




A kovetkez0O apoproteinek kozul melyik
aktivalja a lipoprotein-lipazt?

a)Apo A
b) Apo B
c) Apo C Il
d) Apo D

e) Apo E
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Egy 5 eves Kisfiu jelentkezik megvaltozott mentalis
allapotban, szivelégtelenséggel és
izomgyengeséggel. A verszerum keton- es
glukdzszintje abnormalisan alacsony. Primer karnitin
hiannyal diagnosztizaljak.

Az alabbiak kozul miben vesz részt a karnitin?

(A) Zsirsavak aktivacioja
(B) Acil-CoA transzportja
(C) B-oxidacio
(D) w-oxidacio

(E) a-oxidacio
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palmitoyl-CoA + 23 O, + 108 Pi + 108 ADP - CoA + 108 ATP + 16 CO, + 23 H,0

Number of NADH or Number of ATP
Enzyme catalyzing the oxidation step FADH, formed ultimately formed*
Acyl-CoA dehydrogenase 7 FADH, 10.5
B-Hydroxyacyl-CoA dehydrogenase 7 NADH 17.5
Isocitrate dehydrogenase 8 NADH 20
a-Ketoglutarate dehydrogenase 8 NADH 20
Succinyl-CoA synthetase 8t
Succinate dehydrogenase 8 FADH, 12
Malate dehydrogenase 8 NADH 20
Total 108

*These calculations assume that mitochondrial oxidative phosphorylation produces 1.5 ATP per FADH, oxidized and 2.5
ATP per NADH oxidized.

TGTP produced directly in this step yields ATP in the reaction catalyzed by nucleoside diphosphate kinase (p.510).

The energetic cost of activating a fatty acid is equivalent to 2 ATP, and the net gain
per molecule of palmitate is 106 ATP.
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A NADPH citoszolikus forrasai

C|00’ NADP* NADPH + H* CIZOO’
CIHOH \__/ C=0

: , > | + CO,

CH, malic enzyme CH;

|

(aolom
Malate Pyruvate

NADP* NADP*
NADPH NADPH

Glucose Ribulose

> —> >
6-phosphate  pyentose phosphate pathway ~ 3-phosphate

Citoszolikus koenzim NADPH/NADP* ~75

Majsejtbeli koncentracidja:  NADH/NAD* ~8x10-



Egy 30 éves allapotos n6 cukoréhséggel jelentkezik.
Nagy adag sutemény elfogyasztasa utan a szérum
glukoz-szintje megemelkedik, és inzulin elvalasztast
okoz. Az inzulin noveli az acetil-CoA karboxilaz enzim
aktivitasat, mely a sebesség-meghatarozo lepése a
zsirsav-szintézisnek. Mely allitas jellemzi ezt az
enzimet?

a) Karboxilalas aktivalja.

=y

c) Az altala katalizalt reakcio biotint és ATP-t igényel.
d) Malonil-CoA-t alakit Acetil-CoA-va
e) Malonil-CoA aktivalja.



FATTY ACID DEGRADATION

FATTY ACID SYNTHESIS
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A zsirsav-szintézis mechanizmusa
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A palmitat szintézis anyag és energia mérlege:

7 malonil-CoA + 1 acetil-CoA + 14 NADPH + 14 H*=
Palmitat + 7 CO,+ 14 NADP*+ 6 H,0O + 8 CoA

8 acetil-CoA + 7 ATP + 14NADPH + 14 H*=
Palmitat + 7 ADP + 7 Pi + 14 NADP*+ 6 H,O + 8 CoA

Megjegyzések:

eMivel a zsirsavak C2 egységekkel hosszabbodnak, a legtobb zsirsav
paros szénatomszamu

e A citoszolban talalhato zsirsav-szintaz maximum 16 C-atom
hosszusagu, telitett zsirsavakat hoz létre.

*A hosszabb, és/vagy telitetlen zsirsavakat a mitokondrium és az ER
enzimrendszerei hozzak létre

eParatlan C-atomszamu zsirsavak akkor jonnek létre, ha az AT
tévedésbdl propionil-CoA-t fogad el szubsztratként



Az ujonnan szintetizalt zsirsavak nem kerulnek
azonnal lebontasra. Melyik allitas magyarazza ezt?

(A) A zsirsav-szintézis azon szovetekben zajlik,
melyek nem tartalmazzak a lebontas enzimeit.

(B) Magas NAD* koncentracio gatolja a zsirsavak
lebontasat.

(C) A zsirsavak mitokondrialis transzportja gatolt a
zsirsav-szintézissel egyidejilleg.

(D) A zsirsav-szintézis a mitokondriumban zajlik, mig
a [-oxidacio citoszolban.

(E) Az ujonnan szintetizalt zsirsavakat nem lehet a
megfelel6 coenzimA (CoA)-va atalakitani.
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Egy 40 éves reumatoid artritiszes nobeteg jelentkezik.
Ez a betegség az izuletek fajdalmas
deformalddasaval jar. Prednizont szed, azaz szteroid
gyulladascsokkentat.

Milyen mechanizmussal hatnak a szteroid
gyulladasgatlok?

a) Megakadalyozzak az arachidonsav epoxidda
alakitasat.

b) Gatoljak a foszfolipaz-A,-t

c) Aktivaljak a prosztaciklineket

d) Lebontjak a tromboxanokat

e) ElGsegitk a leukotriének kepzbdeéset.
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Milyen mechanizmussal hatnak a nem-szteroid
gyulladascsokkent6k (non-steroid anti-inflammatory
agents (NSAID)?

a) El6segitk a leukotrienek kepzodeset

b) Gatoljak a foszfolipaz-A,-t

c) Aktivaljak a prosztaciklineket

d) Lebontjak a tromboxanokat

e) Gatoljak a ciklooxigenaz (COX) enzimet.
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A koleszterin-szintézis szabalyozott enzime:
a) HMG-CoA szintaz

b) HMG-CoA liaz

c) HMG-CoA reduktaz

d) Mevalonat kinaz
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A mevalonat szintézise
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Az aktivalt izoprének szintézise
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A szkvalén szintézise
)\/\ (") ﬁ )\/\ ’“) ﬁ
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Figure 21-36
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A koleszterin szintézise
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A koleszterin-észterek szintézise

HO Cholesterol

acyl-CoA-cholesterol
acyl transferase

(ACAT) CoA-SH

I
R—C—O

Figure 21-38
Lehnii Principles of Biochemistry, Fifth Edition
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Fatty acyl- CoA

Cholesteryl ester
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Figure 21-41

Cholesteryl ester 0"
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Egy 40 éves férfibeteg jelentkezik mellkasi
fajdalommal, ami a bal fult6 felé és a bal vallba
sugarzik. Akut miokardialis infarktussal
(szivrohammal) diagnosztizaljak és sztatin kezelést
irnak el6. A sztatinok kompetitiv gatléi a HMG-CoA
reduktaznak, mely a HMG-CoA-t alakitja at a
kovetkezove:

a) Mevalonat

b) Izopentenil-pirofoszfat
c) Geranil-pirofoszfat

d) Farnezil-pirofoszfat

e) Koleszterin



A koleszterin-szintézis szabalyozasa

Acetyl-CoA
lmultistep
B-Hydroxy-B-methyl-
glutaryl-CoA
I e @(— —————— insulin
reductase ®(_ ______ glucagon
ATP] —————-— e ———
VIATP] == Pk ®V®" %
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. MUEStEp I reductase
\ |
|

Cholesteryl @ Cholesterol

esters ACAT | (intracellular) "+ | loxystero]

|
receptor- /

mediated o s
endocytosis

LDL-cholesterol
(extracellular)




Hogyan csokkentik a koleszterin- és LDL-szintet a
sztatinok?

a) Emelik a széerum HDL szintjet.
b) Lebontas eldsegitésével csokkentik az LDL-szintet.
c) Gatoljak az IDL LDL-Ié alakitasat.

d) Gatoljak a koleszterin-szintézis sebesseg-
meghatarozo Iépeését.

e) Gatoljak az LDL-receptorok szintéeziset.



HO

HO - -
COoO H.C CoO
OH OH

/\T1/II\ Mevalonate
(0

CH;
R,=H Compactin
R,=CH; Simvastatin (Zocor)

R, = OH Pravastatin (Pravachol)
R,=CH; Lovastatin (Mevacor)



A kovetkez6 anyagok kozul mely képes
direkt gatolni a HMG-CoA reduktaz gen
expressziojat?

a) Szkvalén

b) HMG-CoA

c) Lanoszterol

d) Izopentenil-pirofoszfat

e) Koleszterin



A koleszterin-szintézis transzkripcios szabalyozasa

Secretion
u“ ”
escorts

Insig ’_Oxysterol

Ubiquitin targets
Insig Insig for
degradation.

O Regulatory

domain

enters
nucleus.

Secretory proteins

@ escort SCAP/
— SREBP to Golgi.
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ER membrane
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£ e Transcription
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Familiaris hiperkoleszterinémia

Autoszomalis dominans korkép, heterozigota
formaja 1:500, homozigdta forma 1:1.000.000
Magas vérkoleszterin, és LDL szint (VLDL,
Triglicerid szint alt. normalis)

Oka: LDL-receptor hianya vagy hibas mikodése,
ill. ApoB100 mutacio

Maj helyett a macrophagok veszik fel - habos
sejtek

Tinetek:

* Elhizas

* Erelmeszesedés

* Korai kardiovaszkularis megbetegedések

* Csaladi anamnézisben korai érelmeszesedés

» Xanthomak, xanthelasma palpebrum

* Barnas foltok az arcb6ron

* Korai haldl (2.-3. évtized, kezeléssel 50-es évekig
kitolhato)

Xanthelasma palpebrum
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A ketontestek
felhasznalasa

Ketontesteket minden szovet
hasznalhat energiaforraskeént
kiveve a maj, mivel a majban
nincs meg ez az enzim!
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Figure 17-19
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Lipid droplets
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Figure 17-20
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and other tissues



Regulation of ketone body synthesis
via HMG-CoA synthase

Acetoacetyl-CoA

Acetyl-CoA

HMG-CoA synthase Acetyl-CoA

Succinyl-CoA HMG-CoA
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A triacilgliceridek korforgasa

Adipose tissue

Lipoprotein

lipase
Glycerol

Fatty
acid

/

Glycerol
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Triacylglycerol

Figure 21-20
Lehninger Principles of Biochemistry, Fifth Edition
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A glicerin-foszfat szintézise
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Gliceroneogenezis
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l pyruvate carboxylase
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Figure 21-21
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A gliceroneogenezis szabalyozasa
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A trigliceridek

szintézise
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A glicerofoszfolipidek
szintézise
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Strategy 1
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Glycerophospholipid ﬁ

(general structure)
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A trigliceridek mobilizalasa
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FIGURE 17-3 Mobilization of triacylglycerols stored in adipose tissue.
When low levels of glucose in the blood trigger the release of glucagon,
© the hormane binds its receptor in the adipocyte membrane and thus
@ stimulates adenylyl cyclase, via a G protein, to produce cAMP. This acti-
vates PKA, which phosphorylates @ the hormone-sensitive ipase (HSL)
and @ perilipin molecules on the surface of the lipid droplet. Phospharyla-
tion of perifipin causes €@ dissociation of the protein CG! from perilipin. CG!
then associates with the enzyme adipose triacyiglycerol lipase (ATGL), acti-
vating it. Active ATGL @ converts triacylgiycerols to diacyiglycerols. The

Bloodstream

phosphorylated perilipin associates with phosphorylated HSL allowing it
access to the surface of the lipid droplet, where @ it converts diacylglycerols
to monoacylglycerols. A third lipase, monoacylglycerol lipase (MGL) ©,
hydrotyzes monoacylglycerols. @ Fatty acids leave the adipocyte, bind
serum albumin in the blood, and are carried in the blood; they are released
from the alburmin and @ enter 3 myocyte via a specific fatty acid transporter.
@ in the myocyte, fatty acids are oxidized to CO;, and the energy of
oxidation is conserved in ATP, which fuels muscle contraction and other
energy-requiring metabolism in the myocyte.



A glicerin belépése a glikolizisbe
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4 honapos csecsemot hoznak gorcsrohammal.
Edesanyja elmondasa szerint a csecsemd az elmult
par napban nyugtalanna és letargikussa valt. A
csecsemo vercukor- és ketontest szintje nagyon
alacsony. Kozephosszu lancu acil-CoA dehidrogenaz-
hiannyal (MCADD) diagnosztizaljak.

Mi okozza a beteg tluneteit?

(A) A zsirsavak [3-oxidacioja gatolt

(B) Tul alacsony fehérje-tartalmu diéta

(C) Trigliceridek fokozott raktarozasa a zsirszovetben
(D) Zsirsavszintézishez elhasznalddott a glukoz

(E) A zsirsavak transzportja a mitokondriumba gatolt






