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VALOGATOTT KOZLEMENYEK

A mitokondrium a sejt belsejében az energiahdztartasért
felel6s sejtszervecske. Sulyos klinikai tiinetekhez vezethet,
ha a mitokondrium energiat biztosité enzimrendszerében
genetikai mutacidok kovetkeztébenrendellenességeklépnek
fel: az altaldban jelentkez6 idegrendszeri, kardiovaszkularis
és/vagy maj karosodasok sokszor korai elhaldlozashoz is
vezethetnek.

Jelenlegi kutatdsi programunkban a mitokondridlis alfa-

ketosav-dehidrogenaz enzimkomplexekre (KSDHk)
Osszpontositunk, melyek a mitokondrium energia-
metabolizmusanak kulcsfontossagl  mozgatdi. Egyik

jovobeli célunk, hogy KSDHk deficiencidk kezelésére
szolgdlé molekuldris enzimpétld stratégidkat dolgozzunk
ki. Az enzimpo6tld terdpia sordn az enzimek egészséges
valtozatait juttatjuk kozvetlenil a mitokondriumokba,
hogy ott azok atvegyék a nem megfeleléen miikodé
enzimvaridnsok szerepét. Gyogyszerjel6lt kismolekuldkat
is tervezlink késébb fejleszteni a KSDHk-altali kartékony
reaktiv gyokképzés visszaszoritasara, illetve a csokkent
enzimatikus mdkodési hatékonysag ellensulyozasara.
A KSDH komplexekben a szerkezeti elvaltozdsok miatt
egymdashoz  lazdbban  kot6dé  enzimkomponensek
Osszetartasat un. adaptor molekuldk alkalmazasaval
segitenénk majdan el6. Mindezeknek a jovébeli
megkozelitéseknek a sikerességéhez elengedhetetlen
a rendellenességek mogott 4ll6  molekulaszerkezeti
véltozasok értelmezése, mely fontos pillérét képezi a
kutatési programunknak. A kutatési eredmények egy része
potencialisan mds idegrendszeri megbetegedések (stroke,
neurodegenerativ betegségek, stb.) kiegészitd kezeléséhez
is hozzajarulhatnak.

ELSAJATITHATO TECHNIKAK

Rekombinans DNS technikak, fehérjeexpresszid és tisztitas
(kromatografia), tdmegspektrometria, NMR ill. cirkularis
dikroizmus spektroszkodpia, rontgenkrisztallografia,
krio-elektron mikroszképia, enzimkinetika, molekularis
dinamika szimuldcio, gydgyszerjelolt molekulatervezés,
egyéb biofizikai és biokémiai laboratdriumi technikak.
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