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92. dbra. Az epesavak szintézise a hepatocitdkban
Az dbra felso részén az endoplazmatikus retikulumban, az alsd részén a mitokondriumokban zajlé folyamatokat tiintettiik fel
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szierdnvazas vegyiiletek létrejottében lényeges, hogy a
szterdnvaz megbontdsdra a sejtekben nincs enzimrend-
szer, igy ezek az étalakuldsok tulajdonképpen kémiai
modositdsnak tekinthet6k.

Az egyetlen fenantréngy(ri-hasadast a dehidroko-
leszterinbdl keletkez§ D -vitamin (kalciferol) keletke-
zésekor figyelhetjiik meg. A folyamat az ultraibolya
fény (A = 265 nm) hatdsdra nem enzimatikusan kévet-
kezik be.

A kémiai dtalakuldssal keletkez6, sokszor igen speci-
fikus funkci6ji és nagy hatékonysagi vegyiiletek inak-
tivildsa (kivilasztdsa) nem az alapvdz hasitdsdval, ha-
nem tovdbbi médositdssal megy végbe.

A szervezet dltal létrehozott szterdnvizas vegyiiletek-
nek funkciondlisan eltéré két nagy csoportjét kiilon-
boztetjiik meg:

1. az epesavakat és a

2. szteroidhormonokat.

Az epesavakat a méj, a kiilonboz6 szteroidhormono-
kat az endokrin mirigyek sejtjei szintetiz4ljak.

Az epesavak szintézise

A hepatocitdkban keletkezs két epesav: a kolsav (en-
nek a mennyisége a legnagyobb az epében) és a kenodez-
oxikolsav.

Mindkét epesav szintézisében az endoplazmatikus
retikulumban, ill. a mitokondriumokban lokaliz4lt en-
zimek vesznek részt. A szintetiz4l6d6 epesavak normél
koriilmények kozott glicinnel, ill. taurinnal konjugalt
forméban keriilnek az epébe. Az emberben a glicin és
a taurin normdl koriilmények kozott 3:1 ardnyban kon-
jugdlja az epesavakat. A 92. dbra az epesavak szintézi-
sér6l ad attekintS képet.

Az epesavak kialakuldsdnak bevezets 1épése a koleszterin
7e-hidroxilaci6ja. Az dtalakuldsnak sebességmeghatdrozé

H(? ll-l
i ¢~ N~CH,COOH
(o]
HO™' “OH HO
H i
glikokolsav
L dekonjugécié
+ 72 -dehidroxildcié
HO™
H
dezoxikolsay

szerepe van, és egyben a szabdlyozis legfGbb helyének tekint-
heté (az epesavak nagy koncentricidja gatolja az enzim akti-
vitdsédt). A hidroxildldst az endoplazmatikus retikulumban
m0kddSs monooxiddz-oxigén és NADPH.H* felhasznél4sé-
val valositja meg.

A P -citokrom-hidroxildzok is szerepet jitszanak az epe-
savak kialakuldsdban.

Az endoplazmatikus retikulum enzimei 4ltal kialakitott 54-
kolesztdn-szarmazékok 17-es oldalldncdnak rovidiilése (ATP
felhasznaldsdval) HSCoA-val — aktivalt szdrmazékon — mi-
tokondriumban megy végbe. A mitokondriumbél a citoplaz-
méba keriil6 kolsav és kenodezoxikolsay — ATP felhaszn4ls-
séval — djra aktivilédik. A keletkezd acil ~SCoA-szdrma-
z€kok az endoplazmatikus retikulum enzimrendszerével
gliko- és taurokolsavvd, valamint gliko- és taurokenodezoxi-
kolsavvd konjugdlédnak,

Az epesavképzidés végtermék-szabdlyozds alatt 4ll: a kol-
sav ¢és a kenodezoxikolsav gétolja a HMG-reduktdz, a 7a-
hidroxildz és val6sziniileg az eldgazds utdni két enzim (12a-
hidroxildz, 54-reduktiz) aktivitdsat is.

Normal koriilmények kozott az emberi maj ardnylag kis se-
bességgel (200—500 mg/nap) termeli az epesavakat, ezzel
éppen potolja az epesavaknak a széklettel kiiiriilt meny-
nyiségét.

A miésik két epesav, a litokolsav és dezoxikolsav a bélfléra
hatdsdra keletkezik (93. dbra).

Az epesavak a koleszterin-anyagesere végtermékének szd-
mitanak és (részben a bélfléra reduktiv hatdsira keletkez6
koprosztanollal egyiitt) kiuriilhetnek a széklettel. (Az epesa-
vak az enterohepatikus recirkuldciéval Gjra visszakeriilhetnek
a mdjba.)

A szteroidhormonok anyagcseréje

A szteroidhormonok szintézisének helye a mellékve-
sekéreg, a petefészek, a here sejtiei. Megfigyelték,
hogy a b6r hamsejtjei is képesek egyes hormonhatdst
szteroidok szintézisére. A szteroidhormonok koleszte-
rinbél képzGdnek. Szarmazési kapcsolataikat a 94. db-
ra szemlélteti, egyben feltiintetve f6 fiziol6giai hatdsu-
kat, valamint a szénatomszdmukat is.

tauro- és gliko-
kenodezoxikolsay

dekonjugdcié +
T=-dehidroxildcid

COOH

HO™’
H

litokolsav

93. dbra, A dezoxikolsav és a litokolsav kialakuldsa a bélfléra hatdsdra
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79. tdbldzat

A jelentGsebb hormonok képzddési hely szerinti csoportositasa

Ah , ,
ormon A hormon neve (jele) A hormon fé hatédsa
eredete
Hipotalamusz tireotropin releasing tireotropint (TSH) szabadit fel a hipofizisben

A hipofizis hatsé
lebenyében
tarolt

Hipofizis
eliils§ lebeny

Mellékpajzsmirigy
(paratyreoidea)

Pajzsmirigy
és mellékpajzs-
mirigy

Pajzsmirigy
(tyreoidea)

Pancreas béta-
sejtek
alfa-sejtek

Mellékvese-
velGallomany

Mellékvesekéreg

faktor (TRF)
gonadotropin releasing
faktor (LH/FSH-RF)
szomatosztatin (vagy
szomatotropin) releas-
ing, inhibiting faktor
(STH-RF, STH-IF)

vazopresszin (anti-
diuretin, ADH)

oxitocin

vazotocin

melanocitastimuldld
hormon (MSH)

szomatotropin (vagy
noévekedési hormon;
STH vagy GH)
tireotropin (TSH)
adrenokortikotrop
hormon (ACTH)
follikulusstimulald
hormon (FSH)
luteinizal6 hormon (LH),
intersticialis sejteket
stimuldlé hormon
(ICSH)
prolaktin (mammo-
tropin, luteotropin)
lipotropin (zsirmobili-
zalé faktor)

parathormon

kalcitonin

tiroxin (T,)
trijédtironin (T,)

inzulin
glukagon
adrenalin
noradrenalin
kortizol
aldoszteron

(adrenélis)
androgének

FSH-t és LH-t szabadit fel a hipofizisben

gatolja a hipofizis novekedési hormonjdnak felszabadulédsat

a véredények kontrakcidjat idézi el§, fokozza a vesében
a vizreabszorpcidt
az uterus Osszehuzddasat stimuldlja, el§segiti a tejelvalasztast

a festékgranulumok keletkezését stimuldlja

a test, a szervek és a csontok novekedését serkenti

a pajzsmirigy nagysagat és funkcidjat szabdlyozza
a mellékvesekéreg nagysdgat és funkcidjat szabdlyozza

a Graaf-féle tiisz6 novekedését és a spermatogenezist serkenti
(a LH-val egyiitt)

FSH-val egyiitt ovuldciét okoz, az intersticidlis sejtekben szaba-
lyozza a tesztoszteron és a progeszteron képzddését

serkenti az emlémirigy novekedését, a laktaciot, a corpus
luteum funkcidjét

fokozza a zsirnak a zsirszovetbd$l vald felszabadulasét
és oxidéciojat

csOkkenti a vér kaiciumszintjét

szabdlyozza a nOvekedést, a szervezet kifejl6dését és fokozza az anyag-

csere sebességét
hipoglikémiés faktor, szabdlyozza a szénhidrdtok, zsirok, fehérjék
anyagcseréjét

fokozza a glikogenolizist a majban

fokozza a mdjban és izomban a glikogenolizist

szabdlyozza a szénhidratok anyagcseréjét, fokozza a gliilkoneogenezist

szabdlyozza az ionhéztartist, fokozza a Na'-reszorpcidjat
szabdlyozza az androgénaktivitdst (elsGsorban a ndi szervezetben)
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79. tdabldzat folytatdsa

A hormon X
A hormon neve (jele) A hormon f§ hatésa
eredete
Tobozmirigy indolok, szerotonin, hatdssal van a bioldgiai ritmusra és az agymiikodésre;
(epifizis) melatonin az MSH-aktivitast ellensilyozza
Ovariumok Osztrogének el8segiti a peteérést; befolydsolja a nSi nemi sajatsdgokat
progeszteron az uterus és az emlémirigyek tevékenységét (az Osztrogénekkel
k6zbsen) szabdlyozza
relaxin elernyeszti (relaxdlja) sziilés elStt a symphysis pubis simaizmait
Herék tesztoszteron és szabdlyozzak a férfi nemi sajitsdgait és el@segitik a spermatogenezist
(testis) androgének
Placenta laktogén hormon befolydsolja a novekedési hormon és a prolaktinaktivitast
(placentalis)
gonadotropin, Osztrogé- a terhesség 2. és 3. szakaszdban egylittmiikodik a tobbi
nek, progeszteron endokrin miriggyel
(korion)
Vese renin bizonyos vérfehérjékbdsl angiotenzint hasit le
Prosztata, prosztaglandinok (PG) igen vdltozatos szabédlyozé funkcié (miotonotrép hormonok

gonddok és sok
mads szovet

Gasztrointesztina-
lis traktus

Agy

gasztrin
szekretin
kolecisztokinin

endorfinok:
béta-endorfin
enkefalinok

szekrécidja, keringésszabdlyozds, gyulladds stb.)

stimuldlja a parietélis sejtek szekrécidjat

bikarbonatdus pancreasnedv elvalasztasat serkenti

az epehodlyag kontrakcidjat okozza, enzimgazdag pancreasnedv
elvalasztasat serkenti

endogén peptidek, az agy Opiatreceptoraihoz kotédve valdszintileg
a fajdalomérzés szabdlyozdsdban vesznek részt

A hormonalis szabdlyozas biokémidja

Hormonoknak tartjuk azokat a szerves vegylileteket,
amelyeket a szervezet meghatarozott sejtcsoportjai (en-
dokrin mirigyek sejtjei) termelnek, majd a véraramba
jutva egyes szervek vagy szovetek miikodésére fejtik ki
hatasukat anélkiil, hogy az anyag- és energiaforgalom-
ban részt vennének.

Lényeges sajatsdguk, hogy kis koncentriacidéban hata-
sosak (a vérben koncentraciéjuk 107°—10"° mol/1).

Ahhoz, hogy a célszervek sejtjein hatdsukat kifejt-
sék, specifikus fehérjékhez, a receptorokhoz kell ko6-
tédnitk.

Az orvosi gyakorlatban mindazon anyagokat, ame-
lyek a receptorokhoz két6dve a hormonhatds irdnyaba
hatnak agonistiknak, azokat pedig, amelyek kotSdé-
stikkel

nevezzuk.

gatoljdk a hormonhatdst antagonistiknak

A receptorokhoz kétddve a kiilonboz8 effektor rend-
szerek kozbeiktatdsaval befolydsoljak a célsejtek anyag-
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cseréjét. A 78. tdbldzat az effektor rendszerek alapjan
osztalyba sorol néhany hormont.

A hormonok szdllitasa a vérben transzportfehérjék-
hez kotott. E fehérjék hormonaffinitdsa a receptorok-
hoz viszonyitva nagysagrendekkel kisebb (107, 10-°
mol/1).

A hormonok csoportositisa

A hormonokat csoportosithatjuk: 7. keletkezési he-

lytik, 2. kémiai jellegiik, 3. hatdsuk alapjan.

A keletkezési helyiik alapjan foglalja 6ssze a hormo-
nokat a 79. tdbldzat, egyben feltiinteti a fontosabb élet-
tani hatasukat is.

Kémiai felépitésiik alapjan lehetnek:

a) szteroidok és zsirsavszdrmazékok (a nemi és



mellékvesekéreg-hormonok, a prosztaglandinok);

b) aminosavszarmazékok (a  mellékvesevel§ hor-
monjai, a pajzsmirigyhormonok, a hisztamin, a szero-
tonin, az acetilkolin, a glutamat, a GABA);

c) pepiid- és polipeptidhormonok (az 0Osszes tobbi).

Hatasuk alapjan lehetnek:

a) gyors hatdsiak. Az ilyen hormonok — in vivo és
izolalt szovetben is — azonnal létrehozzak a valtozést.
Példdul a noradrenalin (és a vazopresszin) a vérnyo-
mast emeli é16 szovetben, mig az oxitocin az izolalt ute-
ruson is képes kontrakciot el§idézni. Inzulin hatasédra
a vércukorszint gyorsan csokken.

b) Lassi hatdsi hormonok esetében a véltozds las-
san kovetkezik be. Ilyen a novekedési hormon, a nemi
hormonok stb.

Az é16 szervezet a gyorsan haté hormonok tiulnyomo
tobbségét ,,hormonraktaraibol" mozgositja és a kitirti-
1és, a hatds kivaltdsa utdn a raktarak ismét feltoltédnek.
Hatasuk mulandd, szemben a lasst és maradand¢ vilto-
zast létrehozd hormonokéval. A hatas szempontjabol
valé csoportositds nem abszolut érvény(i, mert pl. a
gyorsan hatd inzulin és oxitocin lassu hatast is kifejthet.
A hatasok kozotti kiilonbség funkciondlis kiilonbségre
vezethetd vissza. A gyorsan haté hormonok a meglev§
enzimeket aktivdljdk vagy gdtoljak, szemben a lassu
hatasuakkal, amelyek az enzimek szintézisét befolya-
soljak.
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80. tibldzar

Az inzulin biokémiai hatdsai

Célszerv Szénhidrit- és zsiranyagcsere Aminosav- és fehérje anyagcsere
Majsejtek a gliikolizis kulcsenzimeinek derepressziGja fehérjeszintézis n6
a gliikoneogenezis kulcsenzimeinek represszidja az aminosavfelszabadulds gatlisa
a glikogén-szintetdz aktivildsa
a glikogén-foszforilaz inaktivaldsa karbamidszintézis gatldsa
a szénhidrdtok lipiddé alakuldsanak elGsegitése
a ketogenezis gétldsa
[zomsejtek a transzmembran gliik6ztranszport fokozdsa az aminosavak beépitésének el6-
mozditisa
a gliikézlebontis fokozisa
a glikogénképzddés aktivdlodasa az aminosavfelszabadulds gatlasa
Zsirsejtek a transzmembrin glikéztranszport fokozdsa az aminosavak beépitésének el6-
y mozditdsa
a pentézfoszfatit aktivaloddsa
a lipoprotein-lipdz aktivilodisa
a lipazok gatlasa

zulin hipoglikémidt okoz (azonnal a felszivodas utdn).

Az inzulin gitolja a zsirbontdst, elGsegiti a zsirsavak
észterifikdciojdt (o-glicerofoszfattal).

Az inzulin hatdsdra fokozddik a fehérjeszintézis, ga-
tolja a glikoneogenezist (80. tdbldzat).

Az inzulin a célsejt specifikus receptoraihoz kotodve
a cAMP-koncentraciot csokkenti, de a cGMP-koncent-
raciot noveli.

A sejtmembrdnban mélyrehat6 viltozdsok mennek
végbe; gliikkéz, aminosavak, lipidek, K-ionok dramla-
nak be a sejtbe.

Egyes enzimek szintézisét elGsegiti (gliiko-kindz,
foszfofrukto-kindz), mig mdsokét megakaddlyozza
(piruvat-karboxildz, fruktoz-difoszfatdz) a gliikkoneoge-
nezis enzimei.

Az inzulinszekrécionak leghatdsosabb ingere a ma-
gas vércukorszint, de egyes aminosavak (Phe, Leu),
zsirsavak (vajsav, kapronsav, valeridnsav), ketontestek,
hormonok (adrenalin gasztrin, szekretin) és transzmit-
terek (acetilkolin, szerotonin) is serkentik az inzulinel-
vélasztast.

Az inzulin nagyon széles spektrumi hatisa mogott
meghtzodé molekuldris ,,események’rdl viszonylag
keveset tudunk. Ugy tdnik, hogy a hormonreceptorhoz
kotddve [a receptor 4 alegységes (a, f3,) fehérje, mely-
nek mint lattuk (tirozin-) protein-kindz aktivitdsa van;
az inzulin megkotddése utdn autofoszforilalédik] inter-
nalizdlodik és az effektor rendszere G-proteinen ke-
resztiil aktivalja a foszfolipaz C-t, mely a két mediatort
az inozitol foszfitot és diacil-glicerolt felszabaditja. A
membran adenilat-ciklaza ebben a folyamatban gatlas
ala keriil.

A glukagon a pankredsz a-sejtjeiben termelddik. Fa-
jonként eltér6 aminosavszekvencidja (kb. 30.- amino-
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savbdl felépiilé) polipeptid; az inzulinnal ellentétes ha-
tasu, noveli a vércukorszintet (hiperglikémia). Fokozza
a glikogénlebontdst (a mdjban), az adrenalinhoz hason-
16 médon (cAMP Gtjan). A gliikoneogenezist is serken-
ti. Szekrécidjanak ingere az a-sejtben (inzulinhatds-
ra) bekertil§ gliikoz. Hatdsa abban nyilvanul meg, hogy
az inzulin hipoglikémidt 1étrehozé hatasat atmenetileg
hiperglikémids szintre emeli. Hatdsit a mdjban fejti
ki.

A glukagon hosszan tart6 jelenléte hozzdjdrul a dia-
betes mellitus patogeneziséhez. Ebbdl a szempontbdl
figyelemre mélt6, hogy a glukagon viszonylag nem
specifikus hidroféb kélcsonhatdssal kapcsolédik a sejt
felszini receptoraihoz, képes a membranfoszfolipid
szerkezet megzavardsira.

Szoveti hormonok

A gasztrointesztindlis hormonok (parahormonok)
nem endokrin szerv dltal termelt, hormonhatasi ve-
gyiletek.

Ilyen a gasztrin, amely a fehérjeemésztés termékei-
nek hatdsiara a gyomornyalkahartydban képzddik és a
véraramon keresztill fejti ki a sésavelvilaszto sejtekre
gyakorolt hatasat. Az enterogasztron a duodenum nyal-
kahartyajatol izoldlhat6 és a gyomorsésav elvilasztdsa-
ra és a gyomormozgdsra gitlé hatdsti. Sav hatdsdra a
duodenum nyélkahértyajabdl felszabadulo szekretin bi-
karbonitban és vizben gazdag pancreasnedv termelését
fokozza, mig a pankreozimin (kolecisztokinin) a panc-
reasenzimek elvalasztdsat serkenti. A kolecisztokinin
bélnydlkahartydbdl zsiros étel, tojds hatdsdra bekovet-
kezd szekrécidja az epehdlyag sszehtizoddsat eredmé-
nyezi, mig a szekretin az epeszekréciot fokozza.
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24l. dbra. A gasztrointesztindlis hormonok szabdlyozé szerepe

81. rdbldzat

Gasztrointesztinalis hormonok

Hormon Képzdidési hely Kivilté ok Elettani hatés
Gasztrin antrum pH>4 antrumban, tigu- | a fedésejtek HCl-termelésének serkentése az
ldsi inger, vagus inger, inzulinszekrécio serkentése
proteolizistermékek
Szekretin duodenum, savanyi pH a duode- a H,0 és a HCO; pankredsz szekrécidjanak
jejunum numban emelkedése, az inzulinszekrécio serkentése
Kolecisztokinin duodenum, zsir- és aminosavak a a pankredsz enzimszekrécidja, az epehélyag
jejunum duodenumban kontrakcidja, a mdj epetermelésének emel-
kedése
Gasztrikus inhibitor duodenum, zsir és gliikéz a doude- | a gyomornedv elvéilasztasanak és mobilitdsa-
peptid (GIP) jejunum numban nak gitldsa

A 24I. dbra attekintést ad a gasztrointesztinélis hor-
monok dltal szabédlyozott folyamatokr6l.

A felsoroltakon kiviil a bélnydlkahédrtya még a kovetkezd
peptidhormonokat termeli:

a) A gvomormiikddést gdtld peptid (gastrin inhibiting
peptid; GIP), amely a sosavelvdlasztist gatolja és serkenti az
inzulinszekréciot.

b) Az intesztindlis vazoaktiv peprid (VIP), amely a bél-
traktus vérellatast fokozza.

¢) A motilin a gyomor- és bélmotilitast fokozza.

d) Az enteroglukagon, amely a gliikéz hatdséra szecerna-
16dik és fokozza a pancreas inzulintermelését (81. rdbldzat).

Egyes neurotranszmitterek hormon- (ill. hormon-
szer() hatdst is kifejtenek. A katekolaminok kdziil az
adrenalin és a noradrenalin a mellékvesevel6 hormon-
jai. A szerotonin és a hisztamin fontos gyulladdsos me-
didtor: fokozzik az érpermeabilitdst, kitdgitjik a kapil-
larisokat, a kis arterioldkat. Mindkét amin simaizom-
kontrakcidt is elGidéz.
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Az emberi szervezet anyagi szervezettségének
fenntartdsara szolgdl6 mechanizmusok

Az emberi szervezetre mint anyagi rendszerre —
minden mas €18 szervezethez hasonléan — hdarom tulaj-
donsag jellemzd:

a) Osszetétele, dllando

(homeosztdzis);

szervezettsége viszonylag

b) kornyezetéhez képest mindig ,rendezettebb”;

c) szoros kapcsolatban dll kornyezetével;, hiszen az
é16 szervezet magas szintli rendezettségét (alacsony
szintli entropidjat) csak a kiils§ kornyezet rovasara tud-
ja fenntartani (taplalékfelvétel).

Mint lattuk, az é18 szervezet felépitésében részt vevg
vegyliletek (molekuldk) egydltaldin nem &llanddk. A
szervezet bizonyos idén beliil anyagait lebontja és tujra
felépiti: latszolag (stacioner) egyensdly all fenn,
amelynek kovetkeztében viszonylag allandd osszetétel
alakul ki (steady state — allanddsag a valtozasok ko-
zepette).

A kiils§ kornyezettel szemben az é16 szervezet sejtjeit
koriilvevd folyadékot belsG kornyezetinek szokték
nevezni. Az é18 rendszer és bels§ kornyezete (bizonyos
hatdrokon beliil) 4llandé és rendezettebb allapotot je-
lent, mint a kiils§ kornyezet. Ennek fenntartdsa csak 4l-
landé anyag- (felvétel és leadas) és energiadramlassal
lehetséges.

Az é16 rendszer — mint ,,0nszabdalyozé rendszer” —
bels§ kornyezetének dllandosagat a kiilsG kornyezettel
szemben igyekszik fenntartani. Alkalmazkodik kérnye-
zetéhez és minden Kkiils§ ,,zavard" hatdst igyekszik
kompenzélni, elhdritani: a kiils§ hatdsra megfelel§ va-
laszt ad. A kornyezet véltozéasa esetén az é16 rendszer
ardjellemzd,,specidlis” bels§ allapotat torekszik meg-
Grizni.

A magasabb rend(i é1§ szervezetekben a belsd mili§
fenntartdsa — a homeosztdzis — a tapldlkozéassal (1ég-
zéssel) és kivdlasztdssal valosul meg. A téapldlkozas
kapcsan az energia- és anyagaramlds egylittesen folyik.

A tapanyagokat (a lebontds, emésztés utan) az é16-
1ény kétféleképpen haszndlja fel:

a) prekurzorként makromolekuldi szintéziséhez (sa-
jat testének felépitésére);

b) energiaforrdsként (energiaigényes folyamatokhoz
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pl. az intermedier anyagcsere endoterm reakcidi, aktiv
transzport folyamatok, izommiikodés stb.). Az energia
a lebontott tapanyagok elégetésébdl szarmazik, az eh-
hez szilikséges oxigént a 1égzés biztositja. Az clégetés
soran a vegylletek szabadenergia-tartalma csokken, a
felszabaduld energiat hasznositja a szervezet (ATP-
szintézis). A keletkezd kis szabadenergia-tartalmu (ala-
csony rendezettségi szintli, nagy entrépiaji) végtermé-
keket a szervezet kivdlasztja (a CO0,-ot kilélegezziik).

Az energiabeépités folyamatai a sejtek mitokondriu-
maiban jatszédnak le. Az acetil~SCoA-va lebontott
vegyliletek hidrogéntranszporttal C0,-d4 alakulnak 4t
a citratkérben, mikdzben redukalt koenzimek keletkez-
nek. Ezek a redukdlt koenzimek a terminalis 1égzési
lancban visszaoxiddlédnak (H-t adnak le) végiil a H,
elég, viz képz8dik. E folyamatban szabadul fel az az
energia (3 1épcsében), amely az oxidativ foszforildcio-
ban ATP szintéziséhez hasznéalddik fel. Minél nagyobb
a tdpanyagot alkoté vegyiiletek H'-tartalma (minél
tobb a redukalt vegyiilet koztiik), annél tobb ATP szin-
tetizdlédik. (Ezért az energiadus tdpldlékban sok a
zsir).

A szovetek és szervek, az intra- és extracellularis te-
rek 4lland6 szerkezetének és anyagi
fenntartdsat a sejtek anyagcsere-folyamatai biztositjak,
igy a tdpanyagoknak megfelel§ (folvehetd, hasznositha-
té) forméban kell eljutniuk a sejtekhez és az anyagcsere
végtermékek (,salak"anyagok stb.) megfelel§ kiva-
lasztdsa is sziikséges.

Osszetételének

Osszefoglalva megallapithatjuk, hogy a szervezet ho-
meosztizisanak fenntartdsdban négy szervrendszer

vesz részt (a neuroendokrin rendszer irdnyitasaval).

/. Tapanyagok felvétele, emésztése és felszivodasa:
emésztérendszer (szdjlireg, garat, nyelScs§, gyomor,
bélcsatorna), pancreas, maj (epekivédlasztds).

2. Oxigénfelvétel: 1égzGrendszer.

3. A felszivédott tdpanyagmolekuldk és az 0
transzportja: vérkeringés (vér, sziv és érrendszer), nyi-
rokkeringés.
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4. A felszivodott tdpanyagmolekuldk 4atalakitasa,
raktarozasa (inaktivalas; méregtelenités): maj.

5. Anyagcseretermékek (kozti és végtermékek) és
CO0, széllitdsa: vérkeringés.

6. Anyagcsere-végtermékek (emészthetetlen tapla-
lékalkotok stb.) kivédlasztédsa:
vizeletkivdlasztd rendszer
(CO0,), bélcsatorna (széklet).

(vese), légzdbrendszer

A taplalkozas biokémidja

Téplalkozdson tdgabb értelemben a téplalék felvéte-
1ét, emésztését és felszivodasat értjiik. Az ember altal
felvett taplalék kémiai értelemben: fehérjék, szénhidra-
tok, zsirok, viz, anorganikus anyagok, vitaminok stb.
keveréke.

Az emésztés

A taplalék anyagai tekintélyes részben Osszetett ve-
gyiiletek, sok esetben polimerek. Ezért a felvett tdp-
anyagokat, hogy azok a szervezet szamara hasznositha-
ték legyenek, ,épit6koveikre” kell bontani. Ez a
folyamat a tdpcsatorndban megy végbe. Azt a folyamat-
sorozatot, amelynek sordn a felvett taplalék egyszer(ibb
komponensekre bomlik, 0Osszefoglaléan emésztésnek
nevezik. A ,sorozat" aztjelenti, hogy a taplalék-Osz-
szetevék lebontdsa egymds utani enzimreakcidok soro-
zata. A lebontaskor keletkez§ kis molekuldk mar alkal-
masak arra, hogy a szervezet asszimildlni tudja és sajat
testét felépitse belSliik vagy azokat energiaforrasként
hasznositsa.

A tdpanyagokat bontd enzimeket és egyéb, az emész-
téshez sziikséges anyagokat (HC1, HCO~ epesavak,
mucin) az emészténedvek tartalmazzédk. Az emészts-
nedvek intracelluldrisan termelddnek [nyalmirigyek,
gyomornyalkahértya, méj (epe),
vékonybél-nydlkahdrtya], és szekrécidval jutnak a tdp-
csatorna lumenébe, miikodésiik hatdhelyére. A nedvel-
valasztds bonyolult idegi és hormondlis kontroll alatt
all, de kozvetve maga a taplalék, 311 _ a tdplalék Osszeté-
tele is hatédssal van az emészténedvek termelddésére
(idegi hatdsok” gasztrointesztindlis hormonok).

pankredsz,

A yastagbélszakaszon az un. intesztindlis mikroor-
ganizmusok is részt vesznek a tapanyagkomponensek
lebontasdban. Egyes baktériumtorzsek a szervezet
szdmdra hasznos anyagokat termelnek, pl. K-vita-
mint.

Az emésztScsatornat ugy kell tekintenlink, mint dko-
szisgtémadt.
intesztinalis

Az enzimreakciok egymasutdnisigahoz az
mikroorganizmusok funkcidja tarsul.
Ezek egylittesen biztositjdk az emésztés optimalis felté-

teleit.

A szajlureg

A tdpanyagok feltdrdsa, Orlése, durva részecskékre
apritasa a szdjiregben megy végbe. Egyidejlileg a tap-
lalék a nyéllal keveredik.

A nyal a nydlmirigyekben keletkezik (a nyalkivadlasz-
tds emberben kb. 1,5 liter naponta). Osszetétele: 99,5%
vizet és 0,5% szdrazanyagot tartalmaz. Ez utébbi 7 -a
anorganikus komponens (bikafbonat-, klorid-, foszfat-,
rodanat-, K-, Na-ion), 2/3 része szerves vegylilet (enzi-
mek, nyalmucinok, baktériumok, karbamid). A nyal
pH-értéke 5,8—7,5 k6z0Ott van: minél intenzivebb az el-
vélasztds, anndl Iugosabb a képz6dott nyal. {Pafferként
bikarbonatot és foszfatot tartalmaz.) A szerves vegyl-
letek koziil dont6 mennyiségben a gliikkoproteidek —

talalhaték. Ezek szénhidrat-, ill.
50%, jellegzetes
komponenseik: N-acetil-amino-cukrok, neuraminsav
(szidlsav) és fiikdz. A neuraminsavtartalmu gliikopro-
teinek miatt a nyal viszkézus, ez biztositja a taplalék
nyelés kozbeni ,,kenését".

nydlmucinok"” —
szénhidratszarmazék-tartalma kb.

A nyél enzime az 6-amildz (0,3—0,4 g/liter), amely
jellegzetesen az ft-1-4-gliikozidos kotéseket bontja. Ha-
tasdra a keményit6bSl maitézok hidrolizalnak és dextri-
nek (a megmaradt nagyobb egységek) keletkeznek. E
hidrolizis aktivatora a Ca”" és a C1". (Az amildz pH-
optimuma 5,5—6,5 és kb. 4-es pH-értékén inaktivalo-
dik.) A nyal mds enzimeket is tartalmaz.

Ezek koziil a szublingudlis mirigy altal kivédlasztott
lipaz rovid zsirsavlancu triglicerideket az sn-3-s helyen
hidrolizal (zsirsavak és 1,2-diacilgliceridek keletkez-
nek), nagy résziik azonban (aldoldz, transzamindz, he-
xokindz, foszfataz, kolmészteraz, lipaz, proteazok, li-
zozim) nem szekrécios termékek, hanem az epitél-
sejtek, baktériumok és leukocitdk elpusztuldsaval sza-
badulnak fel. A lizozim egyes baktériumok sejtfald-
nak anyagat elbontja, igy a patogén baktériumok sza-
poroddsdnak megakaddlyozdsdaval véd a fertézések-
tél.

Az é16 szervezetbejuttatott egyes gydgyszerek (pl. a
morfin), anorganikus anyagok (pl. iZSCN~) és nehéz-
fémionok (pl. Ag", Hg"", Pb"") a nydlba kivalasztéd-
nak és kimutathatdk.

Egyes virusok is Kkivalasztédnak a nyillal és fertézhet-
nek.

A gyomor

A nyallal egylitt a gyomorba juté anyagok a gyomor-
nydlkahdrtydban anyagok-
kal, enzimekkel, sdsavval, mucinokkal keveredve al-
kotjak a gyomor tartalmat.

szekretalddott kiilonbozs

A gyomornydlkahdartya mirigyeiben (fundus, corpus)
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A vékonybél

A vékonybélben fejtik ki hatdsukat (a bélnedv enzi-
mein kiviil) a maj éltal termelt epesavak és pankredsz
altal szekretdlt pankredsznedv.

Az epe. Az epesavak (naponta kb. 500—1000 ml) az
epe komponenseként keletkeznek a majban. Az epe kb.
1—4%-a organikus és anorganikus vegyiilet. Az em-
berben a mdj epesavterméke az epehdlyagban gytlik
Ossze, ahonnan vizzel egyiitt az anorganikus alkotéré-
szek visszaszivédnak és a nagy szervesanyag-tartalmu
epefolyadék marad vissza. Az epehdlyagfal epitélsejtjei
gliikoproteideket (mucinokat) is szekretdlnak.
(kolecisztokinin) az epebdlyag
kontrahdl és az epetartalom az epevezetéken keresztiil
a vékonybélbe jut.

Hormondlis  hatdsra

Az epesavak a méjsejtekben glicinnel és taurinnal
konjugdlodnak. Ezaltal a molekula egyik vége er@seb-
ben polaros lesz, amfipatikus jellege kifejezettebbé va-
lik (micellaképz&désre hajlamosabbak e vegyiiletek); a
konjugalt epesavak a vékonybél enyhén alkalikus pH-
jan jol disszocidlnak.

A bélbe jutott epesavaknak csak igen kis szazaléka
uril ki a széklettel,
korforgdssal Gjra felszivodik, a méjba keriil, majd is-
mét kivalasztodik az epével.

nagy résziik az enterohepatikus

Az epe tekintélyes mennyiségben tartalmaz koleszte-
rint. A koleszterin oldékonysaga rendkiviil rossz, de az
epe nagy epesav- és lecitintartalma lehet8vé teszi , .ol-
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datban" tartdsat (az apoldros oldalldncok altal micelldk
jonnek létre).

Koéros korilmények kozott a koleszterin/epesav-lecitin
arany a koleszterin javara tolédik el, a koleszterin kicsapddik,
koleszterinkristidlyok, azaz koleszterinbdl allé epekovek ke-
letkeznek.

A bélbe jutd un. primer epesavak baktériumok hata-
sara bekovetkezett redukcidval sgekundér epesavakkd
alakulnak.

Az epesavak (detergens hatasukkal) mint zsiremulge-
dtorok fejtik ki hatdsukat. A vékonybélbe jutd gyomor-
tartalom lipidkomponensei vizben valé oldhatatlansa-
guk miatt az enzimes hidrolizissel nem bonthatdk le, de
ha (detergensekkel) az oldékonysagotjavitjuk, akkor az
enzimek mi(ikodésének nem lesz akadalya. Az emberi
szervezet tehdt a vékonybélbejuttatott epesavakkal biz-
tositja az emulzid kialakitdsat. Az epesavak ugyanis az
apoldros lipidekkel sztéchiometrikusan komplexet al-
kotnak: igy példdul az egy molekula palmitinsavat 8
molekula epesav veszi kortil. Ezeket az epesavkomple-
xeket egységesen koleinsavaknak nevezziik. A Kkolein-
savak vizes emulzidja mar alkalmas a lipidek lebonta-
sanak enzimatikus kivitelezésére. Ebben az
micelldris fdzishan a koleinsavon kiviil megtalalhaték a
lipidbont6 enzimek, kiilonb6z8 mértékben lebontott li-

un.

pidek és ezek végtermékei (zsirsav, glicerin stb., szte-
roidok és észterek), zsiroldékony vitaminok (E-, D-, K-
vitamin), a vizoldékony aszkorbinsav és a zsiroldékony
karotinoidok (A-vitamin-prekurzor), valamint a zsirsa-
vak kiilonb6z6 ionokkal alkotott séi (szappanok).

A hasnyédlmirigynedv. A pankredsz altal szekretélt
nedv 13% szarazanyag-tartalmu, ebbdl 50% anorgani-
kus vegylilet(bikarbonét-, klorid-, ndtriumionok). Igen
gazdag enzimekben, elsGsorban protedz preenzimeket,
nukledzokat, amildzt és lipazt tartalmaz.

A proteazok koziil fontosabbak a tripszin, a kimo-
tripszin, a karboxipeptiddz,

A tripszinogén (molekulatomege 24 000 dalton) akti-
véalodédsa a bélfalban képz8d§ enteropeptiddz (enteroki-
ndz) hatdsdra kovetkezik be. (Az enterokindz a
vékonybél-nyalkahdrtya sejtjeiben keletkezd gliikkopro-
teid.) A Ca-ion jelenlétében végbemend aktivalas soran
hexapeptid (Val-Asp,-Lys) vdlik le és (23 000 dalton
molekulatomegt, 7,5—8,5 pH-optimumu) tripszin ke-
letkezik. A folyamat a pepszinaktivdldshoz hasonldéan
autokatalikus: a keletkezd tripszin a tobbi tripszinogént
nagy sebességgel alakitja tripszinné.

valamint az elasztdz-

A tripszin jellegzetes sajatsaga, hogy 1 pH-ndl 100 °C-ra
melegitve reverzibilisen innaktivalodik; lehtitve ismét aktiv
enzimet kapunk.

A tripszin endopeptiddz, a denaturdlt fehérjéket job-
ban bontja. Specifikusan a bazikus aminosavak (Arg,
Lys) melletti peptidkotéseket hasitja:

Js i
— Arg - X - - Lys - X



A pankredsz termel a-amilazt is (szénhidratokat és
poliszacharidokat bont6 hidroldz), amely a nydlamilaz-
hoz hasonléan fejti ki hatdsat. Ennek megfelel6en a ke-
ményitdt, ill. a dextrineket az 1-4-gliikozidos kotések
elbontasdval maltézokk (elsGsorban maltézra és kevés
izomaltézra) bontja, és ezeken kiviil kevés gliik6z is ke-
letkezik.

A pankredsznedy a neutralis zsirokat, di- és monogli-
cerideket bonté pankredszlipdzr, valamint a foszfolipi-
deket bont6 egyes foszfolipdzokat is tartalmaz. (Ezek az
enzimek mads szovetekben keletkeznek, igy tobbek ko-
zOtt a mdjban és a vesében is, tehit az intermedier
anyagcserében is kozremiikodnek.) A foszfolipideket a
vékonybél nydlkahértyasejtjei ltal termelt foszfolipdz
C is bontja. (Ez a folyamat is lejatszodik mas szove-
tekben.)

A tapldlkozds és emésztés szempontjabol nem jelen-
t6s nukleinsavakat a dezoxiribonukledzok €s ribonukle-
dzok bontjik.

A foszfitcsoportot tartalmazé vegyliletek lebontdsat
a csaknem minden szévetben jelenlevs foszfatdzok biz-
tositjak. A taplalékkal szervezetbe juté purin- és piri-
midinbdzisokat az €16 szervezet csak részben haszndlja
fel.

A pankredsz exokrin mikodése nagymértékben csikkent
mukoviszcidézisban, egy recessziven 6rokl6dd betegségben.
A sziilés utdn igen hamar silyos tiinetek alakulnak ki, mivel
a fehérje-, szénhidrat- és zsiremésziés elégtelen; a beteg cse-
csemd széklete fehérjét, glikogént, zsirt tartalmaz.

A vékonybélszekrétum tekintélyes mennyiségl
elektrolitot és szamos enzimet tartalmaz. A vékonybél
nyalkahartydjaban keletkeznek azok az enzimek, ame-
lyek a tdpanyagok végsé hidrolizisét végzik. Ennek
eredményeként felszivodasra alkalmas egyszerd vegyli-
letek keletkeznek.

Az enzimtermelés a vékonybél tovdbbi szakaszin
mindinkdbb csokken, mig a nyalkatartalom né. A na-
ponta termel6dott bélnedv legnagyobb része a vékony-
bélben keletkezik.

A vékonybélnedvben taldlhat6 az endopeptidaz hata-
st entero-peptiddz (entero-kindz). Az exopeptidazok
koziil az amino-peptiddzok mutathaték ki, mint ami-
lyen pl. a leucin-amino peptiddz és amino-tripeptiddz.
A szekrétum dipeptiddzai exopeptiddazok, a glicin-
leucin, a glicin-prolin (proliddz), prolin-glicin (proli-
ndz) és a cisztein-glicin kotéseket bontjak. (Az amino-
peptidazok — amelyek tehdt hidrolizdljak az N-termi-
nilis aminosavakat — mas szovetekben is kimutatha-
tok.) Szokdsos a vékonybélszekrétum fehérjebonté en-
zimeit (amino- és dipeptiddzok) kozos néven , erepszi-
nek’“nek is nevezni.

A vékonybél-nyalkahartya, tobb di- és oligoszacha-
ridbonté enzimet termel. Igy a maltdz (a-glikoziddz)
a maltézt, izommaltézt bontja az a-1-4 (glikozidos) ko-
tésnél, az oligo-a-(1-6)-glikoziddz az eldgazdsokat
sziinteti meg hidrolizissel. A laktdz (B-galaktoziddz) a
tejcukrot a B-1-4-glikozidos kapcsoléddsndl bontja,
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mig a B-glikuroniddz a gliikkuronsavat szabaditja fel a
gliikkuronidokbél. f-frukto-furanozidiz a szachar6z
1-2-glikozidos kotéseit hasitja.

A bélmirigyek szekrétuma lipazt is tartalmaz, amely-
nek hatdsa megegyezik a pankredsz lipazéval.

A szfingozin és szdrmazékaik lebontisdban a bél-
nyalkahdartya sejtjei ltal termelt (de mas szévetekben is
megtalalhatd) a-aminoacil-hidroldzok, foszfolipdz C és
szamos glitkoziddz vesz részt. A lebontds eredménye-
ként zsirsavak, glicerin, aminocukrok, hexézok, kolin
keletkezik.

Ezeken kiviil a vékonybélnedvben szamos, az inter-
medier anyagcserébGl ismert enzim is kimutathat6:
foszfatdz, nukleozidaz stb. Mivel ezek a bélnedyv sejtes
iiledékében mutathaték ki, endocelluldris enzimeknek
tekinthetdk.

A vastagbél

A vastagbél folyadékkivilasztisa kicsi. A kivalasz-
tott nyaktermészetd folyadék alkalikus kémbhatdsi. A
vastagbélben fiziologias koriilmények kozott emész-
tés nincs, mert ez mar a vékonybélben befejezddik.
Emésztés csak akkor folyik, ha a vastagbélbe kertilG,
részben emésztett taplilék a bélpasszazs felgyorsuldsa
miatt lebonthaté vegyiileteket még tartalmaz,

A vastagbelet ,,benépesitG” bélbaktériumok a gaz-
daszervezettel szimbi6zisban élnek. A tdplalék mintegy
10 %-at kitevé fel nem szivodott anyagokkal taplalkoz-
nak. Szerepiik sokoldald.

A cellulozburokban levé taplalék, pl. bab (és maga a
celluléz is) emésztetlen dllapotban keriil a vastagbélbe.
Tekintve, hogy a cellul6zt csak a vastagbél baktériu-
mainak cellul6zbonté enzimei hidrolizaljdk, ezért csak
itt valik lehetévé a novényi sejtek keményitStartalma-
nak lebontisa. Ilyenkor az ¢-amildz a vastagbélben fejti
ki hatasat.

Egyes emberek jejunuma nem tartalmaz elég laktazt
(tejérzékenység), ennek kovetkeztében laktéz keriil a
vastagbélbe, ami egyfel6l sok vizet von el a szovetektdl
(diarrhea), mésfel6l a vastagbél-baktériumok kiilonbo-
zG szerves savakra (tejsav, propionsav, vajsav) bontjak.
A savas kozeg gitolja az esetleg jelenlevd fehérjék
emésziését.

A rothaddsos folyamatokban fehérjékbdl toxikus ter-
mékek (kadaverin, putreszcin, H,S, NH;, indol, szka-
tol) keletkeznek.

A bélbaktériumok szerepe a vitaminképzésben még
vitatott. Az bizonyos, hogy baktériummentes vastag-
bélben nincs K-vitamin-képzddés. A baktériumok ezen-
kiviil a B-vitamin-csoport tagjait is képesek szintetiz4l-
ni. Egyes antibiotikumok éppen a bélbaktériumok
elpusztitdsaval okoznak hidnybetegséget.

A bélbaktériumok szaporodasa és az emésztés egyen-
stlyban vannak. Minden olyan kdrosodas, amely a tdp-
lalékanyagok emésztését, vagy az emészténedvek ke-
letkezését gitolja, kedvez a bélbaktériumok elszapo-
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248. dbra. Az emésziés biokémiai folyamatainak attekinté sémadja
A vastag fekete nyil az emészt$ traktus pH-jdnak fokoz6do ligosodasat (duodenum), a vastag piros nyilak a felszivdast, a
vékony nyilak a lebontds iranyat (ill. kivalasztast) jelzik

roddsanak. Igy a savhidny a gyomorba juté baktériu-
mok szaporodasianak kedvez.

A mijfunkcié kdrosoddsdval csokken az epesavter-
melés s ez gatolja a lipidek emésztését. Ezen tilmend-
en a zsirok ilyenkor bevonjdk a fehérjét és ezzel gétol-
jak azok emésztését is. Az emésztetlen fehérje a
bélbaktériumok tiptalajaként szolgdl és a baktériumok
tilszaporoddsit eredményezi.

A 248. dbra attekint6 képet ad az emésztés €s felszi-
védas folyamatair6l.

Az emészténedvek aktiv faktorainak szekrécidja

Az emésztés normalis lefolydsat, mint mar emlitet-
tiik, exokrin sejtek 4ltal szekretlt enzimek és mas fak-
torok teszik lehet6vé. Az enzimelvdlasztds tobb 1épés-
bdl 4ll: az enzim szintézise, membranba , csomagola-
sa”, tarolasa, végiil az enzim specifikus inger hatséra
a gasztrointesztindlis lumenbe iiriil. Az enzimek leg-
tobb esetben inaktiv formdban, tn. zimogén granuld-
ban tirolédnak az exokrin mirigysejtekben.

A kiilonbozé faktorok szekréciGja szdveti szinten
szabdlyozott és koordinalt. A regulalo tényez6k neuro-
transzmitterek, hormonok, valamint farmakonok lehet-
nek. Ezek a sejt lumennel ellentétes plazmamembrién-
jan levé receptorokhoz kotddnek, €s elinditjdk azokat
az intracelluldris véltozdsokat, amelyek a szekréciéra
vezetnek. A 249. dbra a pancreas exokrin tevékenysé-
gének szabdlyozdsat mutatja.

A kiilonbozd exokrin mirigyek nem csupdn az dltaluk
elvalasztott termékekben, hanem a receptorhatdsban is
kiilonboznek. Ugy tdinik, hogy a receptor—hormon
vagy receptor—neurotranszmitter kotés kialakuldsanak
kétféle kovetkezménye lehet: vagy megnivekszik a sza-
bad [Ca""] vagy cAMP képzddik.

A 83. tdbldzar foltiintet néhany fiziologias faktort,
amelyek a gasztrointesztinalis exokrin miikodés szaba-
lyoz6i.

Az acetilkolin a gyomor-bél csatorna exokrin miko-

adenilat-kindz |

acetilkolin —
kolecisztokinin

szekretin

249. dbra. A pankredsz exokrinsejt funkcidjanak

szabdlyozdsa
397




A mij

A mij a szervezet legnagyobb mirigye [egy 70 kg tOmeg(i
(sulyo) embemek 1,4—2,1 kg-os a méja). A mdj strukturalis
és funkcionalis egységei a lobulusok (256. dbra).

A méjnak kettGs afferens vérelldtdsa van:

1. aportalis véna (vena portae), mely a tdpcsatorna, a 1ép
és a pankredsz kapillarisaibdl szarmazé vért hozza;

2. a majartéria (artéria hepatica propria); elsGsorban ez
latia el a mdjat oxigénnel.

A lobulusokban a két forrasbdl szarmazé vér, ahogy a lo-
bulusok szinuszoidélis kapillarisain dthalad, keveredik. A vé-
nas vér a lobulusokat a vena hepatica felé, a centralis vénakon

256. dbra. A m4j lobulus sémds dbrdzoldsa
ev: epevezeték; ah: arteria hepatica; pv: vena portal; pr. portdlis tridd; ec: epekapilldris; ps: parenchimasejt; cv: centrélis véna
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keresztiil hagyja el. Az afferens véredények az epevezetékkel
egylitt (portalis triad) minden lobulus élén haladnak. Sztik 4t-
mérGjli epecsatornacskak taldlhatok a parenchimalis sejtek
kozott, ezek a lobulus széle felé anasztomizalva jutnak az epe-
vezetékbe. A parenchima Iényegében egy csatornakkal, erek-
kel atszéitt sejttomegnek tekinthetd (1 g mdjszovet kb. 10°
sejtet tartalmaz). A mdj funkcidjaért elsésorban felelSs sejt-
féleség aparenchimasejt vagy mdjsejt (a méj 85%-a). Ezeken
kiviil a szinuszoidok fala duzzadt magvi Kupffer-sejtekkel
bélelt, amelyek fagocitald tulajdonsaguak.

A mdj strukturalis felépitésébsl kovetkezik, hogy a
tdpcsatornabdl folszivodott anyagok a vérarammal ke-
resztiilfolynak rajta. Ezek nagyobb hanyadat a koncent-
racidviszonyoknak megfeleléen a parenchimasejtek
folveszik, a kisebb hanyad kozvetleniil a vérkeringésbe
keriil. A méj szabdlyozo szerepére jellemzd, hogy mig
a vena portae vérplazmajanak Osszetétele a taplalék
mennyiségével és mindségével Osszhangban valtozik,
addig a vena hepatica vérplazmdjaban a komponensek
Osszetétele és koncentracidja a szervezet anyag- ¢és
energiaigényének (homeosztazisinak) megfelels. A
m4j e funkcidjat neurohumoralis rendszer szabélyozza.

A majnak valamennyi f6§ tdpanyag anyagcseréjében
jelentds szerepe van. Ezen tiilmenden egyes vitaminok,
fémionok tdroldsdban is részt vesz, tovabbd anyagcsere-
tevékenysége folyamdn biotranszformécidt (ezen beliil
hatdstalanitdst és méregtelenitést) is végrehajt.

A mdj nemcsak az intermedier anyagcsere kozponti
szerve, hanem fontos eraésztémirigy is; a mdj altal ki-
valasztott epe a zsirok emésztését (felszivodasat) segiti
eld.

A homeosztazis szempontjabol kiemelkedSen fontos
a majban folyd intermedier anyagcsere. A majnak a
szervezet védelmi készségében betoltott szerepét (mé-
regtelenitést) a kés@bbiekben targyaljuk, az epével a li-
pidemésztéssel kapcsolatban foglalkoztunk.

A szervezet homeosztdzisa szempontjabodl 1ényeges
majfunkciok tehat:

a) a kiilonboz8 szovetek tdpanyaggal (gliikdz-) ella-
tdsa az ,,éhezés" (étkezések kozotti posztreszorpcids
fazis) id&szakaban;

b) mas szOvetek anyagcseretermékeinek kivalasztas-
ra alkalmassd tétele (pl. karamid, hugysav szintézise);

¢) mas szovetek strukturdlis fonntartdsdhoz sziiksé-
ges anyagok (vérfehérjék) szintézise;

d) bioldgiailag aktiv anyagok hatéstalanitdasa (hor-
monok gyégyszerek, mérgek; biotranszformacid, mé-
regtelenités).

A parenchimasejteknek e funkcidk elldtdsdra gazdag
az enzimkészletilk, amely tobbféleképpen szaba-
lyozott:

a) hormondlis szabdlyozis;

b) feedback-hatasok;

¢) kompartmentaliz4cio és

d) a membrantranszport-szabalyozas is érvényestil.

A mdj sokirdnyu funkciojdhoz jelentds energia sziik-
séges. Ennek megfeleléen a hepatocitdk oxigénigénye
igen nagy (100 g mdj percenként 6,2 ml oxigént igényel;

osszehasonlitasul: az agy igénye 5 ml/100 g/perc, a vese
igénye 3,5 ml/100/g/perc).

A m4j szamara a tapanyagok kozil étkezéskor (re-
szorpcids fazis) az aminosavak, a glikéz, a laktat, a
posztreszorpcids fazisban a zsirsavak elégetése szolgal-
tatja az energiat. A mdjban van lipoprotein-lipaz, s igy
a zsirszovet (vérplazma Aaltal transzportalt) triglicerid-
jeit a mdj képes feldolgozni. (Figyelemre méltd, hogy
a mdjsejtek funkcidik, igy a tdpanyagok energetikai
hasznositdsa szempontjabdl sem teljesen egyformak:
kiilonb6z8 majsejtekben a glikolitikus: oxidativ enzi-
mek ardnya eltérést mutat.)

A mdj 1étfontossagil szerv, a mgj teljes eltavolitdsa,
elhaldsa néhany 6ran belill halalhoz vezet. A maj részle-
ges eltavolitdsa vagy kdrosoddsa nem jar ilyen végzetes
kovetkezményekkel két ok miatt. A mdj oriasi ,,funk-
cionalis tartalékkal" rendelkezik (a mdj megmaradt,
20%-nyi dllomanya is képes a funkcidkat elldtni), mas-
részt a maj erGteljes regeneracidra képes (a madjsejtek
gyors mitotikus osztdédasa). A majfunkcié csokkenése
csak nagyfoku, kiterjedt kdrosodaskor lesz nyilvanvald
(és tiineteket is csak akkor okoz). A majmiikodést a
szérum, a vizelet és a széklet laboratériumi vizsgalata
alapjan itéljuk meg (majfunkciés probak). A madjat (a
fertézést leszamitva) elsGsorban a felvett mérgezS anya-
gok (pl. alkohol), az epe pangasa, a taplalék kiegyensui-
lyozatlansdga (pl. éhezés, fehérje-, vitaminhidny) ka-
rositja.

A mgj funkciondlis allapotanak megitélésére alkalmas fon-
tosabb laboratériumi vizsgélatok:

1. A szérum bilirubinszint meghatdrozasa. A szabad bi-
lirubin nem vizoldékony, s igy diazotélt szulfaniisavval
(Ehrlich-féle diazoreagens) csak alkohol jelenlétében (mely a
bilirubint oldatba viszi) reagal (indirekt bilirubin). A gliiku-
ronidhez kdtott bilirubin vizoldékony, igy a reagenssel alko-
hol hozziadasa nélkiil is reagal (direkt bilirubin). Ma mar al
kohol helyett szabad bilirubin oldasara elsGsorban
detergenseket haszndlnak. Egészséges egyének szérumaban
nincs bilirubin gliikuronid.

2. A széKlet urobilinogén- és urobilintartalmanak megha-
tarozasa (az urobilinogén hidnya a székletben teljes epett-
elzarédast jelez).

3. A vizelet bilirubin- és urobilinogéntartalmanak meg-
hatérozésa

4. Galaktozterhelési proba.

5. Glikogéntarolasi préba.

6. Szérumproteinek elektroforetikus szétvalasztdsa és az
egyes frakcidk relativ mennyiségeinek meghatdrozdsa (a m4j
parenchimakarosoddsa az albuminfrakcié csokkenéséhez;
krénikus majgyulladds emellett a y-globulin frakcié mege-
melkedését mutatja; az a-fotoprotein megjelenése (felnétt-
ben) primer mdjkarcindmara, a herék, Hl. az ovariumok
rosszindulat teratdméajara utal.

7. A plazma protrombin szintjének meghatdrozasa.

8. Vér ammonia-szint meghatirozasa;

9. Néhany szérum enzim meghatarozas (ezek kozé tarto-
zik a méjra vonatkozdan: a pszeudokoiineszterdz, a lecitin-
kolészterinaciltranszferdz, alaninamino-transzferdz, aszpar-
tataminotranszferaz, >*-glutamiltranszpeptldiz, glutamatde-
hidrogendz, alkalikus foszfatdz, néhany véralvadasi faktor).

10. Vitaminok (B,,, K) meghatdrozisa.
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A m4j anyagcsere-folyamatai

A madjban aszerint, hogy a szervezet a reszorpcios,

ill. a posztreszorpcids taplalkozasi fazisban van, eltéré
anyagcsere-folyamatok a jellemzdek:

A reszorpcios fazis fébb anyagcsere-folyamatai:

a) energiatermelés a gliikdz és az aminosavak oxida-
cidgjaval (terminalis oxidacio),

b) glikogénszintézis gliikdzbdl,

¢) trigliceridszintézis (liponeogenezis; gliikoz, lak-
tat felhasznéldsaval), ehhez a pre-/?-lipoprotein szin-
tézise,

d) trigliceridszintézis kilomikronmaradékbal,

e) fehérjeszintézis aminosavakbol,

f) monoszacharidok gliikézz4, ill. egymasba ala-
kitésa,

g) az aminosavak oxidacidjakor keletkez§ ammonia
uredba épitése.

A posztreszorpcios fazis f6bb anyagcsere-folyama-
tai:

a) "~-oxidacio (energiatermelés),

b) glikogenolizis,

¢) ketontestképzés,

d) gliikoneogenezis (laktatbdl, aminosavakbol, gli-
cerinbdl),

e) ureaszintézis.

A méj szénhidrat-anyagcseréjének jelent§sége elsG-
sorban a vércukorszint fenntartdsdban van. (Ez életfon-
tossagul funkcid, a majmiikodés megsziinésekor a vér-
cukorszint gyorsan csokken, ami halalhoz vezet.) A
vércukorszint (4,0—5,5 mmol/1, 70—100 mg/100 ml)
szigorian szabdlyozott. Egyes szovetek, sejtek (ideg-
szovet, vesevel§-allomdny, eritrocitdk, here) energiael-
latasa csaknem teljesen a gliikdzra alapozott (az agy
hirtelen vércukorszint-csokkenésre komas allapottal
valaszol és csak fokozatosan adaptdlddik ketontestek
energetikai folhasznalasara). A m4j a reszorpcids fdzis-
ban a hepatocitdk éltal felvett gliikdzt glikogénné ala-
kitjia (glikogenezis).

Az az ez ideig altalanosan elfogadott nézet, ami sze-
rint a reszorpcios fazisban felvett gliikdz kozvetleniil
épiil be glikogénbe, az utdbbi évek kutatdsai alapjan
nem tarthato fenn. A méjparenchima mar az el6bbiek-
ben emlitett biokémiai (enzimkészlet) heterogenitdsa
azt eredményezi, hogy a taplalékkal felvett nagymeny-
nyiségli szénhidrat gliikéza el6bb C,-s (f6képpen) lak-
tatta bomlik és ebbdl (valamint a taplalék fruktézabdl
az ennek a monoszacharidnak gliik6z-6- ®-t4 alakula-
sa utjan) gliikkoneogenezissel épiil fel a majglikogén. A
pontos mechanizmus ¢€s a folyamat lokalizacidja (pl. a
periportdlis hepatocitak, mas zsigeri szovetek sejtjei)
nem teljesen tisztazott.

A posztreszorpcios fdzisban a glikogénbdl gliikoz
lesz (glikogenolizis), és az aminosavak, glicerin és lak-

tat (3 C-atomos intermedierek) gliikézza alakulnak
(gliikoneogenezis). Az atalakuldsi folyamatokat a
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szubsztratkindlat és a hormonalis szabalyozas befolya-
solja. 4—5 mmol plazmakoncentracié folott a gliikdz
kénnyen bejut a hepatocitidkba. Szemben a zsir-, ill.
izomsejtekkel, a majsejtek gliikozfelvétele nem fiigg az
inzulintol: a gliikdz a koncentracidcsokkenés irdnydban
aramlik a sejtbe, ill. a vérpalyédba.

A felvett gliikdzt a hexokindz és a gliikokinaz képes
gliilk6z-6-®-ta alakitani (ATP felhaszndlasival). A
gliikézfelvétel kulcsenzime a gliikokindz (mely maj-
specifikus enzim). Ezen enzim K, -értéke (10 mmol) a
hexokinazénak (0,1 mmol) mintegy szdzszorosa, és
miikddése csak nagy gliikdzkoncentracion szamottevs
(ezt az enzimet az inzulin aktivalja). A gliikokinaz a re-
szorpcids fazisban miikddik, amikor a portalis vér glii-
kéztartalma meghaladhatja a 10 mmol-os koncentraci-
6t. Mivel ekkor az aktivalt gliikokindz a felvett gliikozt
gliik6z-6-®-t4 alakitja, és igy a nagy intracelluldris
gliikdzkoncentraciét megsziinteti, a gliikoz folyamatos
felvételének nincs akadalya.

A vércukorszint masik kozvetleniil szabalyozo enzi-
me a glikéz-6- ®-4z, amely hidrolitikusan bontja a
gliik6z-6- ®-ot gliikkdzza, és anorganikus foszfatta. Ez
a majra jellemzd reakcié a vércukor-regulacié szem-
pontjabdl dontd jelentSségli (az izom nem tartalmaz
ilyen enzimet, ezért a glikogént nem tudja gliik6zza le-
bontani, és igy az izombol nem jut gliikdz a vérbe). En-
nek az enzimnek is relativ nagy a K -értéke, igy csak
kellGen nagy gliik6z-6-©-koncentracid elérésekor (gli-
kogenolizis) aktiv. A keletkez§ gliik6z a koncentracié-
gradiens csokkenésének megfelel§ iranyban a vérplaz-
maba kertil.

A gliik6z-6-® f§ 4talakuldsi irdnya a majban a gli-
kogén szintézise és a gliikdz-6- ® hidrolizise gliikdzza
(vércukor). Kisebb mértékben gliikolizis és a gliikdz
direkt oxidacidja (hexdézmonofoszfat-sont) is vég-
bemegy.

A mij glikogénraktara a szervezet egyetlen konnyen
mozgdsithatd szénhidrattartaléka.

Az vjsziilottek kozponti idegrendszere teljesen a maj glii-
kolizisére és gliikkoneogenezisére utalt. Az tjsziilottek maja-
ban a gliikoz laktatbdl ill. alaninbdl valé szintézise viszonylag
lassi folyamat a foszfoenolpiroszol@sav-karboxikindz (a glii-
koneogenezis kulcsenzime) kis koncentracidja miatt, ami
csak néhany éraval a sziiletés utan novekszik meg. Koraszii-
Iottekben a mdj kisebb glikogénraktara és a gliikoneogenezis
késleltetett beinduldsa hamarabb vezethet hipogliikémiahoz
(és igy az idegrendszeri karosodashoz), mint ,,érett" vjszii-
Iottekben.

Aglikogendzisok: a glikogénraktarpzasi betegségek. E be-
tegségek oka a glikogén-anyagcsere enzimopatids zavara; al-
talaban majmegnagyobboddssal jarnak, a médj-, ill. izommii-
kodés karosodik elsGsorban. Tipusai:

A gliikdz-6-foszfatdz hianyzik; Gierke-betegség. Glikoge-
nolizis az enzim hidnyaban nem folyik, ennek kovetkeztében
a vércukorszint alacsony (hipoglikémia). A sejtek ,.éhez-
nek", a zsirbontas fokozodik, acidézis alakul ki. NG a vér
hugysavszintje. Majnagyobbodas figyelhetd meg.

Az a-glikoziddz (maltdz) hidnyzik (generalizdlt glikogeno-
zis). Jellemz6, hogy a majban és valamennyi szovetben glikogén
halmozddik fel, a glikogénlebontas zavara miatt. Stlyos tiinetek.



Az amino-ljS-glikoziddz hianyzik (hatar-dextrinézis). A
glikogénoldallancok lebontésa elégtelen. Tiinetei a Gierke-
kérhoz hasonlok, de enyhébbek. , !

kedését eredményezi: a gliikolizis sebessége (a foszfofrukto-
kindz-1 aktivilasaval és a fruktéz-1,6-difoszfatdz gatlaséval)
né. A posztreszorpcios fazisban (amikor a periférids szove-

Az eldgaztato (Q) enzim hidnyzik (amilopektinozis). Ritkateknek novekszik a gliikoz sziikséglete) a glukagon serkenti a

betegség. A glikogénmolekuldban nem jonnek 1étre elagaza-
sok és szerkezete a keményitGéhez valik hasonldva.

A foszforildz hidnyzik az izomban (McArdle-féle beteg-
ség). Az izom glikogéntartalma megnd, izomgyengeség a
jellemzd tiinet. (Jellemzd, hogy izommunka utan a vér tej-
savtartalma nem né, hanem csokken.) Nem stlyos beteg-
ség.

A foszforildz hidnyzik d mdjban (Hers-féle betegség). A
foszforildz hidnya miatt itt is csokken a glikogén lebontasa
gliikéz-1-(g)-td. Viszonylag enyhe betegség. (Kisebb
majnagyobbodas; hipoglikémia.)' -

A glikogénszintézis szabdlyozdsa a glikogén-szintaz
révén valésul meg, amelynek aktivaldsat foszfataz vég-
zi. A glikogénnek gliik6z-1-(P)-6n keresztiili bomldsat
(posztreszorpcids fazisban) glukagon és adrenalin ser-
kenti. Az adrenalin és a glukagon hatdsa a “-recep-
torokon keresztiil a cAMP-fligg$ (dependens) mecha-
nizmus utjan kévetkezik be. A m4j glikogénraktara az
étkezés utdn mintegy 5 érdval kimertil, & posztreszorp-
cids fazis tovabbi szakaszdban'a vércukorszintet a
gliikoneogenezis biztositja. (A glilkoneogenezis is el-
s@sorban a méjra jellemz§ anyagcsefeut.) Ezt a folya-
matot szintén szabdlyozza a glukagon ¢és az adrenalin.
A gliikoneogenezist étkezés utdn.az inzulin gatolja,
hosszabb éhezési periddusban a gliikokortikoidok sti-
muldljak.

A glukagon szerepe a gliikoneogenezis és a gliiko-
lizis (kulcsenzimeken Keresztiil, torténg) szabalyo-
z4sa.

A fruktoz-1,6-difoszfatdz a glilkoneogenezis az

foszfofrukto-kindz-1 a gliikolizis azonos, irreverzibi-
lis 1épését Kkatalizalja. A foszforukto-kindz gatldsa,
és a fruktdz-1.60"difosziatdz aktivdldsa a glukagon ha-
tasara keletkez6 cAMP és a zsirszovetbdl folszaba-
dulé szabad zsirsavak utjan kovetkezik be. A cAMP
egyrészt kozvetleniil megvaltoztatja a foszfo-frukto-
kindz katalitikus sajitsagat (allosztérikus hatds), mas-
részt a. cAMP-dependens protein-kinaz altal akti-
vélja.

A foszfofrukto-kindz-r leghatasosabb allosztérikus effek-
tora és a fruktdz-1,6-difos2fatdz gatloja.a majban a fruktoz-
2,6-difoszfdt: a) felszabaditja a kindzt 4z ATP-gAtlé hatdsa
alol, b) megemeli 4 foszfatdznak 4 fruktdz-1,6-difoszfittal
szembeni K, -értékét. Koncentrécidja, szubsztrét és hormon-
szabalyozas alatt all. A fruktdz-2,6rdifoszfat (foszforilaldssal)

Jm\aoz-6-®-b6l keletkezik a foszforfrukto-kindz-2hatdséra.
Az enzim bifunkciondlis.(.".. '0\d").friktdz-2, 6-foszfatdz ha-

tasa is van,'igy a fiulctdz-12,6-dIfos2fit bontdsdért is felelGs.
Ez a tét funkciGj enzim a fru-6-® allosztérikus kontrolla-
lasa alatt 4ll: & megnovekédett fru-6-©-koncentracié (ami a
sok gliikoz jelenlétének’kovetkezménye) stimuldlja a kinaz-
és gatolja a fosziataz-aktivitdst. Ha viszont kevés gliikz
van jelen, a glukagon. fokozza a cAMP-térmelést, a cCAMP-
fiige$ protein-kindz aktivalddik, ami (foszforilicié ttjan)
inaktivalja az enzfim foszfofrukto-kindz;2 és aktivélja a fruk-
tdz, 2,6-difoszfataz aktivitasat:-igy a nagy. gliikdzfelvétel (re-
szorpcids fazis)'a'%ru-2<&di-{v) koncentracidjanak emel-

gliilkoneogenezist azéltal, hogy csokkenti a fru-2,6-di-®
koncentracidjat, ezaltal aktivalja a fruktoz 1,6-difoszfatazt és
gatolja a foszfofrukto-kinaz-1-et. Ezen mechanizmus az alap-
ja annak, hogy a glukagon inkdbb glikogenolizisen keresztiil
a majban a glikdz képzést stimuldlja, mintsem a gliikoli-
zist.

A glukagon a cAMP-dependens protein-kinazori ke-
resztlil inaktivdlja a piruvat-kindzt (a gliikolizis en-
zimjét).

A piruvdt-karboxildz a glikoneogenezis egyik irre-
verzibilis folyamatat katalizélja. Az enzimnek az ace-
til~SCoA allosztérikus aktivatora. A glukagon stimu-
lalja a szabad zsirsavaknak a zsirszovetbdl vald folsza-
baduldsit, ami a majsejtek mitokondriumaban (a /?-
oxidacié kovetkeztében) megemeli az acetii~SCoA
szintjét, igy a piruvdt-karboxildz aktivdlodik.

A glukagon hatdsédra az (vaz- és sziv-) izom elagazo
aminosavainak katabolizmusa fokozdédik, aminek az
lesz a kovetkezménye, hogy a vér Ala- és Glu-
koncentricidja megnd. Ez lehetSséget ad a méj gliikdz-
képzésének fokozddasara. A glukagon tehdt a gliiko-
neogenezist nemcsak azdltal segiti el$, hogy a folyamat
kulcsenzimeit aktivalja, a gliikolizis kulcsenzimeit ga-
tolja, hanem a megfelel§ szubsztritok képzéséhez is
hozzéjérul.

Az adrenalin gliikoneogenezist fokozé hatasat kevés-
bé ismerjiik. Egyik valdszind hatdsa a zsirszOvetbdl a
szabad zsirsavak fOlszabaditdasa, mely az el6bb leirt
modon hat a gliikoneogenezisre. Az adrenalin fokozza
az izomszovetben az elagazd szénldncu aminosavak
metabolizmusat és ezaltal a m4j Ala- és Glu-ellatast
(lasd az eléz8kben). A gliikokortikoidok hatdsa valé-
szintileg a szoveti protein lebontasanak fokozasara ve-
zethet§ vissza.

Az inzulin glikoneogenezis gatld hatdsanak oka
lehet:

a) a gliikoplasztikus anyagok folvételének gatldsa;

b) az aminosavak fehérjébe épiilésének fokozasa;

¢) az inzulinnak a zsirszOvetre gyakorolt antilipoliti-
kus hatésa.

A glikoz-6-© kb. 15%-a a hexdzmonofoszfdt-
sonton keresztiil bomlik le és a lipidek szintéziséhez
nélkiilozhetetlen NADPH-t szolgdltatja. A folyamat
sebessége novekszik a reszorpcioban, csokken a poszt-
resszorpcids fazisban. Az aktivitdsvaltozas a hexdz-
monofoszfat-dehidrogendz mennyiségi valtozasara ve-
zethet$ vissza. A glikoz gliikolitikus felhasznalasa
az izom- és az agyszovetével Osszehasonlitva relative
csekély mértékli. A gliikolizis jelent8sége elsGsorban
abban van, hogy piruvaton keresztiil a lipidszintézis-
hez sziikséges acetil ~ SCoA-t szolgaltatja. A gliiko-
lizis sebessége szintén fokozodik a reszorpcios fazis-
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ban és csokken éhezéskor. A m4j szénhidratanyag-
csere-funkcidjahoz tartozik a monoszacharidok egy-
mdsba alakitdsa is (galaktéz, mannoz, glikéz, fruk-
t0z).

A fruktoz relative nagy mennyiségben kertil be a tdp-
lalékkal (szachardz, gyiimolcsfogyasztas). A fruktdzta
m4jra specifikus (gliikozt nem foszforildlé) frukto-
kinaz fruktéz-1-®-ta alakitja, melyet az aldoldz (nor-
malis korilmények kozott) glicerinaldehidre és
dihidroxi-acetonfoszfatra bont. A képz8dott tridzok be-
kapcsolodhatnak a gliikolizisbe, ill. a lipidek szintézi-
séhez jarulhatnak hozza.

A frukto-kindz és aldolaz aktivitdsa a normalis maj-
sejtekben jelent8sen eltér egymastol: a frukto-kindz
nagysagrendekkel alacsonyabb K, -értékii.

A" taplalkozassal felvett szénhidraitmennyiség mintegy
30—60%-a fruktéz. Ennek tobb mint a fele a specifikus
fruktéz-anyagcsere tton hasznalodik fel.

A velesziiletett frukto-kindz deficit megemeli a vér fruk-
tézkoncentracidjat, ami a vizeletben megjelend fruktézban
ifruktoziiria) nyilvanul meg. Viszonylag benignus korkép,
szemben a fruktozintolerancidval (fruktéz-1-®-aldolaz-
hidny), mely stlyos szénhidratanyagcsere-zavarral, majkaro-
soddssal jdr. A felszaporod¢ fruktéz-1-® gitolja a glikogén-
foszforilazt, a fruktéz 1,6-dI-®-aldolazt (igy a glilkoneoge-
nezist), tobbek kozt hipoglikémidhoz vezet, annak minden
kovetkezményével.

A méjkarosodast fSleg a hepatocitaknak anorganikus fosz-
fatban és ATP-ben vald ,,elszegényedése" okozza: a fruktdz
mintegy elszivia a foszfitot a mitokondridlis ATP-szintézis-
tSl. ATP-hidnyaban nem muikodnek az ionpumpék, a sejtek
ozmotikus lizisnek esnek dldozatul.

& fruktdzban gazdag tapldlkozas aktivalja a lipogene-
zis enzimjeit (a glikdz-6-®-dehidrogendzt, az alma-
sav-dehidrogenazt, a zsirsav-szintetdzt, a citrat-lidzt).

A gdlaktoz a tejcukorral (tejfogyasztas) kertl a szer-
vezetbe. A galakto-kindz galaktéz-1-®-ot hoz létre,
mely tovabbi aktivdlédassal valik alkalmassd gliikdz-
képzbdésre. Ez a — specifikusan a mdjra jellemzé —
folyamat teszi lehetévé a szervezet szamadra a galaktéz
hasznositasat.

Egyes egyének képtelenek a tejcukorbodl szarmazd
galakt6z hasznositasara: nem alakul a galaktéz gliikdz-
z4. Két enzim hidnya (csokkent miikodése) okozhatja a
kialakulé betegséget: a viszonylag enyhe kérképet 1ét-
rehozé galakto-kindz és a sulyos (esetleg a majkaroso-
ddsa miatt haldlos kimenetelli) betegséget kivaltod
galaktdz-1-®-uridil-transzferdz. Figyelemre mélto,
hogy az utébbi korkép kialakulasa az életkorral csOk-
ken. Gyermekkorban galakt6zémids egyének felndtt
korban galaktéz rezisztenssé valnak.

A midj szerepe a lipidanyagcserében is sokrétli (a
csak madjban végbemend folyamatokat *-gal jeloljiik).

a) Telitett és telitetlen zsirsavakat szintetizal, bont le
(telités és egy kettSs kotés kialakitdsa*).

b) Trigliceridek, foszfolipideket hoz 1étre (észteresi-
téssel), ill. bont komponenseire (szabad zsirsavak,
glicerin).
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¢) Koleszterint szintetizal, koleszterinésztereket hoz
1étre.

d) Epesavakat termel, amilyenek a zsirok emészté-
séhez és felszivodasahoz sziikségesek. *

e) Ketontesteket szintetizal.*

) A lipideket fehérje—lipid komplexekbe épiti.

g) Lipideket tédrol.

A reszorpciés fazisban a m4j gliikdzbdl (és mas lipo-
gén anyagokbol) zsirsavat szintetizél, és a plazma trigli-
ceridjeib8l szdrmazd szabad zsirsavat is felhasznalva
foszfolipideket, triglicerideket hoz létre.

Mint ahogy azt a mdj glikogénraktarainak feltoltésével
kapcsolatban targyaltuk, a lipidszintézis esetében sem koz-
vetleniil a gliikdz, hanem inkabb a laktat hasznalodik fel.

A lipidek lipoprotein formaban, a vérplazma utjan
keriilnek az extrahepatikus szoévetekhez.

A posztreszorpcids fazisban a méj a zsirszovetbdl
szarmazd szabad zsirsavakat sajat energetikai sziikség-
letének kielégitésére bontja le.

A zsirsavszintézis mindhdrom szabdlyozé enzime (a
citrat-lidz, az acetil~SCoA-karboxildz és a zsirsav-
szintetdz) aktivabb a reszorpcids fazisban. A reszorp-
ciés fazisban a mitokondriumbdl felszabaduld citrat,
valamint az inzulin altal stimuldlt defoszforildlds az
acetil~SCoA-karboxilazt aktivalja. A posztreszorp-
cids fazisban a foszforildcio és a glukagon inaktivalja az
enzimet.

A reszorpcids fazisban novekszik a zsirsav-szintaz
mennyisége (enzimindukcid). A karnitinnal miikodd
membrantranszportrendszer a reszorpcids fazisban fo-
kozza a zsirsavak foszfolipidekbe épiilését (inkorpora-
cidjat), mig a posztreszorpcios fazisban elGsegiti a zsir-
savak mitokondriumba jutdsat és oxidacidjat.

A lipidanyagcserében a mdj specifikus”" funkcidja a
ketontestek szintézise. A ketontestek a posztreszorpcios
fazisban fontos feladatot latnak el a szervezet energeti-
kai homeosztazisaban, mivel ezek a vegyliletek az izom
és az agy szamdra jelent$s energiaforrasok.

A ketontestek koncentracidja a vérplazmaban fizioldgias
kortilmények kozott 0,1—2 mmol kortil van, ketdzisban ez az
érték elérheti a 30 mmol-t is.

A ketontest-keletkezés és a sz€énhidrat-ellatottsag ko-
zOtt szoros Osszefiiggés van. A ketontestek és a gliikdz
az aktudlis plazmakoncentraciotél fliiggéen kolcsono-
sen befolyasoljak egymds anyagcseréjét. A ketontestek
nagy plazmaszintje csokkenti a gliikdz periférids fel-
hasznalasat, tovabba fokozza az inzulinszekrécidt, ami
a zsirszovetben csokkenti a lipolizist (a szabad zsirsa-
vak vérbe jutdsat).

A m3gj fokozott ketontestképzésének oka a szénhid-
rathidny. Ilyen esetben a citratkor intermedierjeinek
koncentracidja csokken, nem lesz elegendd oxalecet-
sav, amely az acetil ~ SCoA-t folvegye. Kovetkezménye
a citrathiany, amely miatt a zsirsavszintézis szabdlyozé
enzimjének — az acetil~SCoA-karboxildznak — akti-



vitdsa csokken (az enzimet a citrat aktivélja). igy to-
vabb novekszik a fel nem hasznalt acetil ~ SCoA kon-
centricidja, ami a majban ketontestek képzS&déséhez
vezet. Ketdzis akkor fejlédik ki, ha a mdj ketontestter-
melésének sebessége meghaladja extrahepatikus fel-
hasznaldsanak sebességét. A tdplalékkal bevitt napi
100 g szénhidrat elegend§ a fokozott ketontestképzs-
dés kompenzalasara.

Bér a glicerin nem lipid, hanem a szénhidrat- és a li-
pidanyagcsere kozos intermedierje, mégis tgy tlinik,
hogy a lipidekkel kapcsolatban érdemes a majban folyd
anyagcseréjérél megemlékezni. (Mivel nagy része a
taplalékkal felvett, valamint a zsirszovet trigliceridjei-
nek bomldasa ttjan kertil a vérbe és a majba.) A glicerin
folhasznalasa tobbrétt.

a) Szarmazékai energiaforrasként szerepelhetnek (a
glicerinsav-1,3-difbszfat a gliikolizis makroerg vegyiile-
te; a mitokondriumban a glicerofoszfat a légzési ldnc-
hoz kapcsolddé flavoproteinnek enzimatikus uton H,-t
ad at, dihidroxi-aceton-foszfattd oxidalodik).

b) Redukald ekvivalens a citoszol és mitokondrium
ko6zott (glicerofoszfat-inga, ill. sont): a redukalt koenzi-
mek nem képesek atjutni a mitokondrium membran-
jan, szemben azun. redukald ekvivalensekkel pl. glice-
rofoszfattal. A citoplazmaban a dihidroxi-aceton-fosz-
fit NADH + H'-dal (glicerofoszfat-dehidrogendzzal)
glcierofoszfatta alakul at; ez a mitokondriumban visz-
szaoxidalodik dihidroxi-aceton-foszfatta és kozben fla-
voprotein redukalddik, amely a 1égzési lanc ubikinon-
janak adja at a H-atomokat.

¢) Részt vesz a gliikkoneogenezisben.

d) Az osszetett lipidek komponense. Az Osszetett li-
pidek szintéziséhez a-glicero-foszfit sziikséges; a maj
glicerokinaza a glicerint (kozvetleniil) glicerofoszfatta
alakitja. (A zsirszovetben a gliikolizis egyik intermedi-
erje, a dihidroxi-aceton-foszfit lesz a glicero-foszfat
prekurzora).

A szteranvazas vegyliletek koziil a koleszterin és az
epesavak majbeli szintézise jelentds. A mdj egyik jel-
lemz§ funkcidja a koleszterinészterek képzése (kolesz-
terinbdl az acil~SCoA-bodl).

A koleszterinészterek vérszintjiének csokkenése a mdj ka-
rosodasanak egyik jellegzetes tiinete. A mdajon kiviil a vér-
plazmaban is keletkeznek koleszterinészterek, masik reak-
cidval.

A madjban termelS8dd koleszterinnek az egyéb szove-
tek koleszterinszintézisére szabalyozé hatdsa van: csok-
kenti a szintézis mértékét.

A zsirfelhalmozodas a majsejtekben zsirmdjat hoz
1étre, ami bekovetkezhet

a) a majsejtek karosoddsa (hipoxia, mérgezés: As,
CCl1,, CHC1,, P, alkohol);

b) a foszfolipid-szintézis zavara (ATP, vitaminok,
enzimek, lipotrop anyagok: kolin, metionin, betain
hidnya);

¢) energia, zsir tulzott felvétele, csokkent zsirbontas
(mozgashiany) miatt.

A mij a fiziologias korilmények kozott is nagyfokui
,anyagcsere-terhelést” igen jol birja. Mégis elSfordul épp a
tapanyag-Osszetétel és egyéb ok miatt majkdrosodas. Ezek
egyike az un. zsirmdj, amikor a fizioldgids 5—6%-os lipid-
tartaiom 40—50%-ra is néhet. A hepatocitdkban lerakédott
zsir csaknem Kizardlag triglicerid. A zsirm4j kialakuldsanak
f6bb okai:

a) kronikus alkoholfogyasztas;

b) tultaplalas (nem a taplalék zsir-, hanem energiatartal-
ma dont6),

¢) diabetes mellitus;

d) fehérehianyos taplalkozas;

e) idegen (xenogén) anyagok (tetraciklinek, ipari mérgek
stb.).

Az alkohol hatasaval a késSbbiekben foglalkozunk.

A tultdplalas a zsirsavkindlatot noveli. Diabéteszes al-
lapotban a szovetekben né a lipolizis, és ezaltal ugyancsak a
zsirsavkindlat. A fehérehidnyos tdplalkozas kovetkeztében
a triglicerideknek a mdjbdl VLDL formdban val6 kijutdsa
csokken. (Ehezés fokozza a hatast, mert no a lipolizis: no-
vekszik a zsirsav kindlat.) A xenogén anyagok csokkentik a
lipoproteinszintézist, korldtozzak a mdj trigliceridleada-
sat.

A majnak jelent§s a fehérje- és aminosav-anyag-
cseréje, is.

a) Szintetizdlja a sajat és (a y-globulinok kivételé-
vel) a vérplazma fehérjéit. (E fehérjék katabolizmusa is
a majban megy végbe.)

b) A nem esszencidlis aminosavak (a sziikségletek-
nek megfelel§) szintézise a majban folyik.

¢) Az aminosavfelesleg elégetése, ill. folhaszndlasa
gliikoneogenezisre.

d) A N-felesleg uredba épitése (méregtelenités).

e) Kiilonb6z4 nitrogéntartalmu vegyiiletek szintézi-
se, ill. kivalaszthatd formaba hozasa.

A mdj fehérjeszintézise és -lebontdsa igen nagy se-
bességgel folyik (e szerv és a plazmafehérjék életideje
kb. 10 nap, szemben mads szovetek fehérjéivel, ahol ez
az érték a 100 napot is meghaladhatja, pl. a kotGszoveti
fehérjék esetében). A szintézis sok fehérje esetében
fligg a szervezet (és a maj sajat) sziikségletétdl; ilyen fe-
hérjék a biotranszformacid egyes enzimei, a taplalék
fehérjeminGségétsi fligeS, egyes aminosavanyag-cse-
rében szerepl§ enzimek stb.

Az aminosavak folvételére a hepatocitakban is tobb
mechanizmus van. A Na'-nak és a piridoxdl-
foszfatnak kétségtelen szerepe van a transzportban, kii-
16nb6z8 hormonok is befolyasoljak.

A szervezetben egyediil a maj képes karbamidot szin-
tetizalni (20—30 g/nap), ez jelent8s energiabefektetést
igényl§ folyamat.

A majkarosoddskor urea helyett szabad NH™ képzs-
dik, amely — f6leg az agyra — igen toxikus.

A hiperammonémia (hiperammonias szindréma, co-
ma hepatica), a karbamidszintézis zavara sulyos neuro-
légiai, neuromuszkuldris és pszicholdgiai elvaltoza-
sokkal jar. Kialakuldsa két okra vezethet§ vissza:
genetikus (enzimopatidk) és szerzett (mdj megbetege-
dések) zavarokra.

A karbamidszintézisben szerepld minden enzim de-
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fektusa hiperammonémidra vezet: a vér ammaoniakon-
centracidja abnormadlisan megemelkedik. A hiperam-
monémia Kkiilonosen a karbamil-foszfit-szintetaznak,
az ornitii-karbamil-transzferaznak és a ciklust limitald
enzimek, az arginoszukcindt-szintetdznak a defektusa-
ban kifejezett.

A m4j karosodésa révén kialakulé hiperammonémia-
ban az arginoszukcinat-szintetdz és az arginoszukcinat-
lidz erdsen csokkent aktivitdsu.

A majkarosodds oka legtobb esetben az alkohol-
cirrdzis, de hepatitisz is lehet. A tulzott fehérjebevitel
a koérképet stlyosbitja.

A nitrogéntartalmu vegyiiletek kozil a kolin- és krea-
tinszintézisen kiviil a purinbazisok hugysavva torténd
lebontasa, a cisztinnek taurinna alakuldsa, a cisztein
specifikus dezamindlasa (piroszSlésav és kénhidrogén
keletkezésével) a kénhidrogén aktiv szulfdatta (PAPS)
alakitdsa is a m4j funkcidja. (A hugysav szintézise kiza-
rolag a majban torténik).

A porfirinek anyagcseréjében a bilirubin-gliikuronid
(direkt vagy szekunder bilirubin) szintézise is a majsej-
tek endoplazmatikus retikuluméahoz kotott.

Indirekt (szabad) bilirubin kialakitdsdéban a méj
Kupffer-sejtjei is részt vesznek. A mdjsejtekben a bili-
rubin felszabadul albumink6tésébdl és az ER-ban
(SER) gliikuronsavakkal konjugdlodik, majd az epével
(epefesték) kivalasztodik és a bélbe jut. A bélben a bi-
lirubinbél — bakteridlis redukcié hatdsira — urobili-
nogén, szterkobilinogén jon 1étre. Ezek nagyrészt fel-
szivddnak a v. portdéba és a mdjba jutnak. A mdjsejtek
e vegyiileteket valtozatlan formaban vagy visszaoxidal-
va és a konjugdlva, bilirubingliikuronid alakban tjra ki-
vélasztjak az epével. (Ez a folyamat az epefesték ente-
rohepatikus keringése.

Koéros esetekben a vérben felszaporodik a bilirubin
(ikterusz, sargasag). A sargasdg létrejottének harom
oka lehet.

a) Fokozott hemoglobinlebontds (hemolitikus sargasag;
szérumban szabad bilirubin felszaporoddsa).

b) Epeut-elzarddas (elzarddasos sargasag; szérumban, vi-
zeletben biiirubin-gliikuronid-felszaporodas).

¢) Mijkdrosodas (hepatikus sargasag;
bilirubin-, glikkuronid- és urobilinogén-,
urobilinogén-felszaporodas).

Az urobilinogén egy része a vizelettel kiliril (a madj-
bdl nem a bélbe keriil az epével, hanem a szisztémas kerin-
gésbe). Epett-elzarddas esetén a vizeletben nincs urobilino-
gén.

a szérumban
a vizeletben

A m4j raktarozo6 szerepe

A mdj a léppel egylitt részt vesz az anorganikus io-
nok anyagcseréjében is, amennyiben a taplalékbdl fel-
vett vas- és rézionokon kiviil mangdn-, kobaltiondkat is
tdrol. (Az ionok raktidrozasa a RES-hez tartozo
Kupffer-sejtekben torténik.)

A vasionok felszivédasat, transzportjat és raktdroza-
sat a felszivodassal kapcsolatban targyaltuk. A felszivé-
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dott réz 90%-ban egy <x,-globulinhoz, a coruloplaz-
minhoz k6tédik a szérumban. A réz raktdrozasa a maj-
ban hepatokuprein formédban torténik, felhalmozdédasa
korlatozott. (Nagyobb mennyiségben akadalyozza a
mdj miikodését.)

A méj a rezet az epével kivalasztja a bélcsatorndba.
(Epeut-elzarédasban, azaz elzirddasos sdrgasigban a
szérum réztartalma megnd.)

Ha nincs coruloplazmin, a réz egy része a vizelettel ki-
tiriil; masik része a méjban, a vesében és fSleg az agyban rak-
tarozodik, az agy miikodésében sulyos zavarokat okoz
(Wilson-kor: hepatolentikularis degeneracio).

Egyes vitaminok is a majban raktirozodnak, igy az
A-vitamin legnagyobb része, a D-, a B -, az E-, a K-
vitamin. A K-vitaminnak funkciondlis szerepe is van a
majban, mert a protrombin szintézisében nélkiilozhe-
tetlen. Az A-, D-, E-, K-vitamin felszivédasa csak epe
jelenlétében kovetkezik be.
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