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Az izomtipusok jellemzoi

Simaizom Szivizom Harantcsikolt
Izom
> lassu > gyors
» nincs rajzolat » harantcsikolt
> Dbelsé szervek » vazizom
» akaratlan » akarattal mikodtetett
» nem faradékony » faradékony
> extracellularis Ca?* is > intracellularis Ca?*

» kulonallo sejtek » izomrost / szincicium



A harancsikolt izmok anyagcseréje

1.Lassu oxidativ izmok — voros izmok

» folyamatosan kis intenzitasu munkat végz6 izmokban
(pl. antigravitacids izmok)

lassan faradnak

a magas mioglobin- és mitokondriumtartalom

jol kapillarizalt

glikogént nem tartalmaz

energiaigényuket zsirsavak és ketontestek oxidaciojaval fedezik

. Gyors glikolitikus izmok — fehér izmok

rovid ideig tarto igen intenziv erdkifejtésre képes izmok
hamar elfaradnak
kevés mitokondriumot és mioglobint tartalmaznak

fejlett szarkotubularis membranrendszert tartalmaznak
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energiaigenyuket glikogénraktaraik lebontasabdl fedezik

3. Gyors oxidativ-glikolitikus izmok

» gyors kontrakcios sebességlek

» vegyes anyagcserejuk miatt faradtsagtlrésuk jobb, mint a fehér izmoké



A vastag filamentumok — a miozin szerkezete

A miozin szerkezete:

» Nehéz lanc: 230 kD

v’ 2 lanc a-helikalis elrendezédésben

v"a 150 mm hosszu, 2 nm atmérgja farki részt
alkotja

> Konny lanc: 20 kD

v" a 4 kdnnyl lanc a globularis feji
reszt alkotja (4x11 nm)

v’ tartalmazza az ATP-bonto aktiv
centrum helyét

A vastag filamentumok jellemzoi:

» miozin polimerek — a miozin molekulakat elektrosztatikus kdlcsonhatasok tartjak
0ossze

> a ,hinge” régio segitségével a miozinfejek a farki rész iranyaba torténd
elmozdulasra képesek

> a feji részek a vastag filamentum 2 végeén 6 savot alkotnak

www.hupe.hu

» egy savon bellul a miozinfejek 58 nm-en belul ismétlédnek



A vékony filamentum — az aktin

» az élévilag egyik legaltalanosabban elterjedt fehérjéje
» G-aktin (globularis): 42 kD, monomer
» F-aktin (fibrillaris): polimer
» Tipusai:
v' a-aktin: a sziv-, a vaz- és a simaizmok kontraktilis rendszere

v’ B-, y-aktin: minden sejt citoszkeletalis rendszerében megtalalhaté

Tropomiozin (70 kD):

> elfedi az aktin feluletén Iév6 kereszthidak kialakitasara képes
regiot

Troponin komplex:

» troponin T (37 kD): a tropomiozinhoz kapcsolodik
> troponin C (18 kD): Ca?*-koté doméneket tartalmaz

» troponin | (24 kD): inhibitoros alegység, interakcioba lép a
kereszthidkotésekkel



Az izomkontrakcio mechanizmusa — a kereszthidciklus
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A harantcsikolt izom kontrakciojanak — relaxaciojanak
szabalyozasa

» a miozin ATP-az aktivitasa Mg?* jelenlétéhez kotott

» ha a [Ca?*] < 108 M= TnC nem koét Ca2*-t——p a Tnl rafekszik az aktin
miozinkotésre alkalmas régidjara =—> relaxacié

» ha a[Ca%*] > 106 M= a TnC Ca2*-t kot===>elhlizza a Tnl-t, igy kialakulhat a
kereszthid =—» kontrakcio




A harantcsikolt izom felépitése
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A vazizom hossz-feszulés osszefuggese

A vazizom feszllési és erokifejtési képesséqe:

» fugg: a szarkomer hosszatol
» a maximumat 2,0 — 2,5 um szarkomerhossz esetén éri el

» ha a szarkomerhossz > 3,5 um v < 1,2 um, az izom nem képes aktiv feszulésre

\

az izom erokifejtése és az aktiv feszulési képessége a kialakuld kereszthidak szamaval
aranyos

» az izom maximalis révidiilési képessége a nyugalmi hossz 1/3 része

» a maximalis erdkifejtés mértéke az izom funkcionalis keresztmetszetével aranyos



A szarkotubularis rendszer felépitése

sejtmag

Z-lemez

mitokondrium /.,#'

o T-tubulus nyilasai
~ szarkoplazmas

retikulum

triad, T-tubulus,
terminalis ciszterna

szarkolemma
szarkoplazma

miofibrillum



Az excitacios-kontrakcios kapcsolas

Az izomkontrakcio és —relaxacio szabalyozoja a citoplazmatikus szabad Ca2*-koncentracid
valtozasa

Vazizomban:

> Dihidropiridin-receptor (DHPR)= L-tipusu Ca2*-csatorna
szinkronizalt konformacio valtozasa onmagaban elegendd a
rianodinreceptorok (Ryr) megnyitasahoz

Szivizomban:

»Nincs kozvetlen mechanikai kapcsolat a DHPR és Ryr kozott
Ca?*-indukalt Ca?*-release jelenségeA szivizomsejtek
extracellularis Ca?* hianyaban nem képesek aktivalodni!

Simaizomban:
» Lassubb folyamat

» Az intracellularis Ca?* raktarak elérése inozitol-trifoszfat
felszabadulasa és intracellularis diffuziéja révén




A Ca?*-visszavétel mechanizmusa

Az izom relaxaciot az ionizalt Ca?*-koncentracio csokkenése valtja ki a szarkoplazmatikus
térben.

> SERCA (SR Ca?*-ATPaz): 1 ATP felhasznalasaval 2 Ca%*-t pumpal a szarkoplazmas
retikulum lumenébe

> SR lumenében Iévé Ca?*-kot6 fehérjék: calsequestrin, calreticulin

» a szivizomban: a foszfolamban defoszforillalt allapotaban hozzakapcsoldédik a SERCA-
hoz, és csokkenti annak mikodéseét. A B-adrenerg stimulacio hatasara a foszfolamban
foszforilalodik, és levalik a SERCA-rdl, igy aktivitasa megemlkedik.

Cori-ciklus:
vércukor

—

anaerob glik




Izomfaradas, izomlaz

Izomfaradas: az az allapot, amikor az izomkontrakcio ereje és/vagy
sebessege csokken.

Szintjei:
» excitaciés-kontrakcios kapcsolat
» kontraktilis rendszer
» metabolikus energiabiztositas
> Ca?*-visszavétel
A farado izomban megfigyelhet6:
» a glikogénraktarak kitrulése
» lokalisan a H*-, tejsav- és foszfatkoncentracio emelkedése, acidozis
» K*-kiaramlas

» a bomlastermékek okozta hiperozmozis miatti vizbearamlas
Izomlaz:

» durva morfologiai karosodasok, a membranelemek, filamentumok
disztorzioja, szétesese

> els6sorban excentrikus izommunkaban figyelheté meg, a tulnyujtott
izom erdékifejtése esetén



loncsatorna-betegséegek

1. Malignus hipertermia

>
>
>
>

>

oka: a rianodinreceptor pontmutacioja

inhalacios anesztetikumok hatasara figyelhetk meg a tlinetek

az izom Ca?*-mal arasztodik el

tunetek: hiperkontrakcié, metabolikus folyamatok felgyorsulasa, hémeérséklet

altalanos emelkedése

életveszélyes!

2. Miotoéniaval jaro allapotok

>
>

Cl- vagy Na*-csatornak defektusa (pl: hiper- ill. hipokalémias elhuz6dd paralizis)

Tunetek: elhizodo izomrelaxacio

3. Muszkularis diszgenezis: a dihidropiridin-receptor hianya




Az izomszovet citoszkeletalis vazrendszere |.

Z-vonal:
» alapvaza: a-aktinin (100 kD)
> itt rogzul az F-aktin és a hozza kapcsolddo nebulin
> titin:
v’ a legnagyobb molekulatomeg( fehérje (2,5 MD)
v a Z-vonal és a vastag filamentumok kozott helyezkedik el

v feladatai: az izom tulnyujtasa utan a vastag és a vékony filamentumok
eredeti helyzetének helyreallitasa, a nyujtas korlatozasa

Intermedier filamentumok:

» dezmin: sziv- és vazizmokra specifikus
» vimentin: simaizomban
» szerepe:
v’ az izom morfogenezisének iranyitasa

v" a szarkomerek, filamentumok, fibrillumok strukturalis rendez6dése



Az izomszovet citoszkeletalis vazrendszere Il.

A membran citoszkeletalis rendszer:

» feladata:

v" integrans membranfehérjék, receptorok, csatornak lateralis diffuzidjanak
szabalyozasa

v kapcsolat a bels6 citoszkeletonnal és az extracellularis matrix komponensivel

» disztrofin: a citoszkeletalis aktinhaldézat és egy membranba épuld glikoporteinkomplex
kozOtt hoz Iétre kapcsolatot

» utrofin: a T-tubulus SR junkcio és a mioneuralis junkcio teruletén

Duchenne-kor: Becker-izomdisztrofia
> X-hez kototten 6rokléds > enyhébb forma
> a disztrofin gén defektusa » rovidebb, de még bizonyos mértékben

funkcioképes disztrofin szintézise
» ismétlodo rostelhalasok

» 6-8 évesen jarasképtelenek

» korai halal a Iégzdizmok és a szivizom karosodasa miatt
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ATP nyerés az izomban

Adenilatkinaz
Zsirsavoxidacio
Kreatin-foszfat
Glikogén bontasa

v 0O
HO-P~ > N7 "NH,
O

Kreatin-foszfat
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