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EndoplamatikusEndoplamatikus = sejten belüli; = sejten belüli; retikulumretikulum = hálózat= hálózat

•• kiterjedt membránkiterjedt membrán--rendszerrendszer
•• a sejt membránjának kb. 50%a sejt membránjának kb. 50%--át teszi kiát teszi ki
•• csöves + lemezes = ciszternákcsöves + lemezes = ciszternák
•• a sejtmagmembrán külső lemezének folytatásaa sejtmagmembrán külső lemezének folytatása
•• két típus: két típus: durva felszínű ER (riboszómák)durva felszínű ER (riboszómák)

sima felszínű ERsima felszínű ER



rERrER



ss--ER (sima felszínű ER)ER (sima felszínű ER)

szerkezet: csövesszerkezet: csöves

funkció:funkció:
•• szintézis: szintézis: phospholipidekphospholipidek, , cholesterincholesterin,,

ceramidceramid
•• szintézis: szteroidokszintézis: szteroidok
•• CaCa2+2+ tárolása és szabályozás  tárolása és szabályozás  
•• méregtelenítés méregtelenítés –– cytcyt P450P450



A A dERdER felszínéhez kapcsolódó felszínéhez kapcsolódó 
riboszómák riboszómák pancreaspancreas exocrinexocrin sejtjében sejtjében 

(TEM)(TEM)



dERdER funkcióifunkciói

Szekréciós fehérjék szintéziseSzekréciós fehérjék szintézise

Membrán fehérjék szintéziseMembrán fehérjék szintézise

NN--glikozilációglikoziláció



mRNSmRNS

peptidpeptid
poliriboszómapoliriboszóma



Riboszóma Riboszóma –– mRNSmRNS –– PoliriboszómaPoliriboszóma



A riboszóma molekuláris A riboszóma molekuláris 
felépítésefelépítése

rRNSrRNS60S 60S rRNSrRNS + + peptidekpeptidek



Riboszóma alegységekRiboszóma alegységek
((prokaryotaprokaryota))



ProkaryotaProkaryota és és eukaryotaeukaryota
riboszómák összehasonlítása (1)riboszómák összehasonlítása (1)



ProkaryotaProkaryota és és eukaryotaeukaryota
riboszómák összehasonlítása (2)riboszómák összehasonlítása (2)



A riboszómát alkotó egyes A riboszómát alkotó egyes peptidekpeptidek
elhelyezkedéseelhelyezkedése

S= kis alegység     L= nagy alegységS= kis alegység     L= nagy alegység



?A riboszóma valódi A riboszóma valódi 
szerkezete ?szerkezete



Csatorna Csatorna 
képződéseképződése
a a 
riboszómálisriboszómális
komplexbenkomplexben
(1)(1)



Csatorna képződése a Csatorna képződése a riboszómálisriboszómális
komplexben (2)komplexben (2)



GolgiGolgi--komplexkomplex



CamilloCamillo GolgiGolgi
(1843(1843--1926)1926)

Nobel díj 1906Nobel díj 1906



SzerkezetSzerkezet
•• zsákok (zsákok (sacculussacculus))
•• csövekcsövek
•• vezikulumokvezikulumok

SzerkezetiSzerkezeti--működési egysége: működési egysége: dictyosomadictyosoma 44--6 6 sacculussacculus

subsub--compartmentekrecompartmentekre osztott szerkezetosztott szerkezet

ciszcisz--GolgiGolgi medialismedialis GolgiGolgi transztransz--GolgiGolgi

ciszcisz--GolgiGolgi networknetwork (CGN)(CGN) transztransz--GolgiGolgi network(TGNnetwork(TGN))



A növényi sejtek A növényi sejtek dictyosomáidictyosomái

A sejtfalA sejtfal
komplex komplex 
polyszaccharidáinakpolyszaccharidáinak
szintéziseszintézise

(hemicellulóz, (hemicellulóz, pektinekpektinek))



Fő funkcióiFő funkciói

•• transzporttranszport

•• válogatásválogatás

•• transzformáció (átalakítás)transzformáció (átalakítás)

•• membránbamembránba--csomagoláscsomagolás





Vizsgálati módszer: „Vizsgálati módszer: „PulsePulse--chasechase” technika” technika



dERdERCiszternálisCiszternális
előrehaladáselőrehaladás

Az anyagok ciszternávalAz anyagok ciszternával
együtt haladnak előreegyütt haladnak előre

VezikulárisVezikuláris
transzporttranszport

A A vezikulumokvezikulumok viszik előreviszik előre
az anyagokataz anyagokat



CGNCGN
•• a a peptidekpeptidek az az ERER--bőlből vezikulumokbanvezikulumokban érkeznekérkeznek
•• az érkező az érkező peptidekpeptidek NN--glikoziláltakglikoziláltak
•• nem történt válogatásuk az ERnem történt válogatásuk az ER--benben

A proteinek kétirányú transzportja:A proteinek kétirányú transzportja:

•• az ER az ER szolubilisszolubilis, , endogén  proteinjei transzport endogén  proteinjei transzport 
vezikulumokbanvezikulumokban recirkulálnakrecirkulálnak
-- retentionretention signalsignal szükségesszükséges

•• lizoszómálislizoszómális enzimek enzimek válogatása és transzportjaválogatása és transzportja



A A lizoszómálislizoszómális enzimek enzimek 
válogatódása és modifikációjaválogatódása és modifikációja
MannózMannóz--66--foszfát (Mfoszfát (M--66--P) szignál:P) szignál:

•• a a lizoszómálislizoszómális hidrolázokhidrolázok felismerésén alapulfelismerésén alapul
•• az ú.n. “az ú.n. “signalsignal patchespatches” (szignál foltok ” (szignál foltok –– az aminosavakaz aminosavak

megfelelő 3D kombinációja) megkívántmegfelelő 3D kombinációja) megkívánt
•• fő enzime: fő enzime: GlcNAcGlcNAc--foszfotranszferázfoszfotranszferáz

MannózokMannózok foszforilációjafoszforilációja::

•• elősegíti ezen enzimek osztályozását/válogatásátelősegíti ezen enzimek osztályozását/válogatását
•• további módosítástól védtovábbi módosítástól véd



GlikozilációGlikoziláció a a GolgiGolgi--banban
Az Az NN--glikozilációsglikozilációs mintázat módosításamintázat módosítása

•• ciszcisz--GolgiGolgi::
mannózmannóz--típusútípusú oligoszaccharidokoligoszaccharidok
kokomplexmplex oligoszaccharidokoligoszaccharidok

•• TGNTGN::
sziálsavvalsziálsavval történő kapcsolás történő kapcsolás –– negatívan töltött negatívan töltött 

OO--glikozilációglikoziláció::

•• főként a főként a mediálismediális-- és a és a transztransz--GolgiGolgi--banban zajlikzajlik
•• a Ser és a Ser és ThrThr oldalláncai oldalláncai glikozilálódnakglikozilálódnak



mannózmannóz foszforilációfoszforiláció
((lizoszómálislizoszómális protprot.).)

mannózmannóz eltávolításeltávolítás

mannózmannóz eltávolításeltávolítás

galaktózgalaktóz hozzáadáshozzáadás

sziálsavsziálsav hozzáadáshozzáadás

GlcNAcGlcNAc hozzáadáshozzáadás

osztályozásosztályozás

CGNCGN

ciszcisz--GolgiGolgi

mediálismediális--GolgiGolgi

transztransz--GolgiGolgi

TGNTGN



Egyéb módosulásokEgyéb módosulások

•• glukózglukóz--aminoamino--glikánglikán (GAG) láncok(GAG) láncok

•• szulfatálásszulfatálás ((proteoglikánokproteoglikánok, , peptidekpeptidek TyrTyr rez.rez.--aiai) ) -- TGNTGN

•• proteolítikusproteolítikus módosítás módosítás –– szekréciós szekréciós vezikulumvezikulum



LipidekLipidek szintézise a szintézise a GolgiGolgi--banban

ceramidceramid
glikolipidekglikolipidek

szfingomyelinszfingomyelin



A A TGNTGN--bőlből induló fő transzport induló fő transzport 
útvonalakútvonalak



A A TGNTGN--bőlből induló fő transzport induló fő transzport 
útvonalakútvonalak

•• endoszomálisendoszomális--lizoszomálislizoszomális compartmentcompartment
transzport transzport vezikulumokvezikulumok -- MM--66--P receptorokP receptorok

•• felszíni membrán felszíni membrán -- szekréciószekréció
konstitutív szekréció konstitutív szekréció –– a felszíni membrán és az ECMa felszíni membrán és az ECM
lipidlipid ésés peptidpeptid komponenseinek transzportjakomponenseinek transzportja

•• exocitózisexocitózis
reguláltregulált szekréciószekréció



A A GolgiGolgi különböző különböző compartmentjeinekcompartmentjeinek enzim tartalmaenzim tartalma

acid phosphatase
trans Golgi network

osmium reduction

cis-Golgi

unstained



A szekréciós A szekréciós vezikulumokvezikulumok
módosulásaimódosulásai

•• szelektív szelektív aggregációaggregáció -- TGNTGN

•• további modifikáció és válogatástovábbi modifikáció és válogatás

inaktív inaktív előanyagokelőanyagok -- aktív enzim vagy hormonaktív enzim vagy hormon

(pl. (pl. preproinzulinpreproinzulin -- proinzulinproinzulin -- inzulin)inzulin)

•• koncentrálás koncentrálás -- vízvesztésvízvesztés

•• hidratálás hidratálás –– pl. pl. proteoglikánokproteoglikánok

•• egyes egyes citoplazmatikuscitoplazmatikus anyagok felvétele pl. hisztaminanyagok felvétele pl. hisztamin





Alternatív útvonalakAlternatív útvonalak

•• egyes molekulák, melyek nem a egyes molekulák, melyek nem a rERrER--enen szintetizálódnakszintetizálódnak
(pl. (pl. interleukininterleukin 11αα és 1és 1ββ -- IL1IL1αα--IL1IL1ββ, , 
bázikus bázikus fibroblasztfibroblaszt növekedési növekedési faktorfaktor--bFGFbFGF)  )  

•• ezeket az ú.n. ezeket az ú.n. ABCABC--transzporterektranszporterek szállítják szállítják 
((ATPATP--bindingbinding casettecasette))

•• az alternatív útvonal egyéb szerepe:az alternatív útvonal egyéb szerepe:
-- mérgező proteinek eltávolításamérgező proteinek eltávolítása
-- a a citoszólcitoszól protein koncentrációjának szabályozásaprotein koncentrációjának szabályozása



Hibák a válogató Hibák a válogató 
mechanizmusbanmechanizmusban

lizoszómálislizoszómális enzimek nem kerülnek bele az enzimek nem kerülnek bele az endoszómábaendoszómába

DEDE

az enzimek belekerülnek a az enzimek belekerülnek a constitutívconstitutív szekréciós útvonalba és kiürülnek szekréciós útvonalba és kiürülnek 

I (=I (=inclusioninclusion) = zárványsejt betegség:) = zárványsejt betegség:
-- az enzimeken nincs az enzimeken nincs MM--66--P szignálP szignál
-- a a lizoszómálislizoszómális enzimek “enzimek “kiszabadulnakkiszabadulnak” a sejtből” a sejtből
-- a sejten belüli emésztés károsodika sejten belüli emésztés károsodik
-- a  a  nemnem--emésztettemésztett anyagok ZÁRVÁNYanyagok ZÁRVÁNY--TESTEKETTESTEKET

alkotnak alkotnak 
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