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BEMUTATKOZÁS

A mitokondrium a sejt belsejében az energiaháztartásért 
felelős sejtszervecske. Súlyos klinikai tünetekhez vezethet, 
ha a mitokondrium energiát biztosító enzimrendszerében 
genetikai mutációk következtében rendellenességek lépnek 
fel: az általában jelentkező idegrendszeri, kardiovaszkuláris 
és/vagy máj károsodások sokszor korai elhalálozáshoz is 
vezethetnek.
Jelenlegi kutatási programunkban a mitokondriális alfa-
ketosav-dehidrogenáz enzimkomplexekre (KSDHk) 
összpontosítunk, melyek a mitokondrium energia-
metabolizmusának kulcsfontosságú mozgatói. Egyik 
jövőbeli célunk, hogy KSDHk deficienciák kezelésére 
szolgáló molekuláris enzimpótló stratégiákat dolgozzunk 
ki. Az enzimpótló terápia során az enzimek egészséges 
változatait juttatjuk közvetlenül a mitokondriumokba, 
hogy ott azok átvegyék a nem megfelelően működő 
enzimvariánsok szerepét. Gyógyszerjelölt kismolekulákat 
is tervezünk később fejleszteni a KSDHk-általi kártékony 
reaktív gyökképzés visszaszorítására, illetve a csökkent 
enzimatikus működési hatékonyság ellensúlyozására. 
A KSDH komplexekben a szerkezeti elváltozások miatt 
egymáshoz lazábban kötődő enzimkomponensek 
összetartását ún. adaptor molekulák alkalmazásával 
segítenénk majdan elő. Mindezeknek a jövőbeli 
megközelítéseknek a sikerességéhez elengedhetetlen 
a rendellenességek mögött álló molekulaszerkezeti 
változások értelmezése, mely fontos pillérét képezi a 
kutatási programunknak. A kutatási eredmények egy része 
potenciálisan más idegrendszeri megbetegedések (stroke, 
neurodegeneratív betegségek, stb.) kiegészítő kezeléséhez 
is hozzájárulhatnak.

ELSAJÁTÍTHATÓ TECHNIKÁK

Rekombináns DNS technikák, fehérjeexpresszió és tisztítás 
(kromatográfia), tömegspektrometria, NMR ill. cirkuláris 
dikroizmus spektroszkópia, röntgenkrisztallográfia, 
krio-elektron mikroszkópia, enzimkinetika, molekuláris 
dinamika szimuláció, gyógyszerjelölt molekulatervezés, 
egyéb biofizikai és biokémiai laboratóriumi technikák.
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