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Hinweise fiir Benutzer

Der Gegenstandskatalog 2 (GK 2) fiir den ersten Abschnitt der drztlichen Priifung
wird 1978 in einer revidierten und neugegliederten 2. Auflage erscheinen und
ab August 1978 Grundlage des schriftlichen Examens sein. Das Register enthalt
Seitenhinweise fiir die GK Pathophysiologie und Pathobiochemie, Klinische
Chemie und Pathologie.

1. GK Pathophysiologie und Pathobiochemie

Das Register gibt fiir alle durch Dezimalklassifikation geordneten Priifungsinhalte
des Sachgebiets ,,Pathobiochemie‘‘ diejenigen Seiten im Lehrbuch Pathobiochemie
an, auf denen die hierzu notwendigen Wissensinhalte abgehandelt sind. Das Re-
gister stellt lediglich die Dezimalziffern und die zugeordneten Hauptthemen der
Lerninhalte zusammen, die angegebenen Seitenzahlen beziehen sich jedoch auch
auf die im Katalog aufgefiihrte Untergliederung der Themen.

Fiir die Kapitel 15—19 des Gegenstandskatalogs, die Lerninhalte der Pathophysio-
logie bezeichnen, wird auf entsprechende Lehrbiicher verwiesen.

2. GK Klinische Chemie und GK Pathologie

Seitenhinweise werden jeweils fiir die mit laufenden Ziffern versehenen Einzel-
kapitel der beiden Kataloge gegeben, soweit die dort genannten Lerninhalte aus
dem Lehrbuch Pathobiochemie entnommen werden konnen. Die innerhalb der
Einzelkapitel durch Klassifikation spezifizierten Gegenstinde sind durch die
genannten Seitenzahlen jedoch nicht vollstandig abgedeckt.
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Vorwort

Die Biochemie hat die naturwissenschaftlichen Grundlagen der Medizin erweitert
und gefestigt. Nachdem die Lebensvorginge als eine Folge zahireicher autonom
regulierter chemischer Reaktionen erkannt wurden, lassen sich auch Erkrankun-
gen als distinkte Storungen chemischer Reaktionen und biochemischer Prozesse
verstehen.

In der Pathobiochemie dokumentiert sich das erfolgreiche Zusammengehen der
Biochemie mit der Medizin. So 143t sich bei einer Reihe krankhafter Verdanderun-
gen eine liickenlose Kette vom molekularbiologischen Defekt bis zum klinischen
Symptomenbild herstellen. Trotzdem vermag die Pathobiochemie noch kein ge-
schlossenes Konzept einer ,,molekularbiologischen Krankheitslehre‘ zu entwerfen.
Weite Bereiche der Pathogenese und Symptomatologie krankhafter Storungen
sind immer noch auf den phanomenologischen Bereich beschrinkt, doch wird der
stetige Erkenntniszugewinn der Pathobiochemie der klinischen Medizin in zu-
nehmendem MaBe bessere theoretische Grundlagen und neue diagnostische und
therapeutische Modelle liefern.

Die vorliegende Einfiihrung in die Pathobiochemie umfaft die Hauptabschnitte
,,Stoffwechsel*, ,,Stoffwechselregulation®, ,,Zellen-, Gewebe und Organe* und
»Dynamische Systeme‘‘. Sie beschreibt genetische und erworbene Storungen bio-
chemischer Reaktionen oder Abweichungen in der chemischen Struktur der Bau-
steine des menschlichen Korpers, soweit sie sich als Symptome mit Krankheits-
wert manifestieren. Seltenere erbliche Stoffwechselstorungen wurden jedoch — um
die thematischen Proportionen nicht zu verschieben — entsprechend ihrer unter-
geordneten klinischen Bedeutung nur kurz, meist in tabellarischer Form erwiahnt,
wenn sie nicht wegen ihrer paradigmatischen Bedeutung eine ausfiihrlichere
Behandlung erforderten. Im iibrigen wurde — wenn moglich — die Beziehung
zwischen physiologischen Reaktionsabldaufen und pathobiochemischen Stoff-
wechselprozessen oder Funktionszustinden an Hand schematischer Darstellung
erlautert.

Das Verstiandnis der Pathobiochemie setzt ein Basiswissen der Biochemie, ins-
besondere die Kenntnis der Prinzipien der chemischen Struktur, des Stoffwechsels
und der Funktion der Bausteine des menschlichen Korpers voraus, die Lern-
inhalte des vorklinischen Studienabschnitts sind. Insoweit ist die Pathobiochemie
eine weiterfilhrende medizinorientierte Teildisziplin der Biochemie. Diese Tat-
sache gestattet einen Verzicht auf die Repitition biochemischer Grundlagen und
macht die Begrenzung der Pathobiochemie auf einen angemessenen Umfang
moglich, erlaubt aber auch fachiibergreifende Aspekte; denn als verbindendes
Glied zwischen Biochemie und Medizin vermittelt die Pathobiochemie auch die
Beziehung zu zahlreichen medizinischen Nachbargebieten wie z. B. zur Pathologie,
Immunologie, Pharmakologie, Klinischen Chemie und Inneren Medizin.



VI  Vorwort

Bei der Auswahl des Stoffes wurde die revidierte und neugegliederte 2. Auflage
des Gegenstandskatalogs ,,Pathophysiologie und Pathobiochemie* eingehend
beriicksichtigt, doch wurden auch Lernziele der Gegenstandskataloge ,,Patho-
logie*, ,,Mikrobiologie* (Immunologie) und ,,Klinische Chemie* aufgenommen,
wenn es das Verstandnis der Zusammenhinge erforderte. Ein bibliographischer
Anhang gibt zusatzliche Hinweise fiir ein vertieftes Studium der Fachliteratur.

Zahlreichen Fachkollegen, meinen Mitarbeitern und vielen Studenten danke
ich fiir sachkundige Hinweise und kritische Anregungen. Zu besonderem Dank
verpflichtet mich auch die langjahrige und vertrauensvolle Zusammenarbeit mit
dem Verlag Walter de Gruyter.

Miinster, Januar 1978 E. Buddecke
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Nomenklatur

Abkiirzungen. Die internationale Union fiir reine und angewandte Chemie
(IUPAC = International Union for Pure and Applied Chemistry) und die inter-
nationale Union fiir Biochemie (IUB) haben ab 1965 Regeln fiir die Verwendung
von Abkiirzungen und Symbolen chemischer Namen herausgegeben, die in der
Biochemie von Interesse sind. Die in diesem Buch verwendeten Abkiirzungen
folgen den Regeln der IUPAC und IUB. In Anpassung an den allgemeinen
Gebrauch wurde eine Reihe zusitzlicher Abkiirzungen aufgenommen.

Ionisationszustand von Siduren und Basen. Bei der Darstellung organischer
Sduren, saurer und basischer Gruppen mit chemischen Formeln wurde in der Regel
der Ionisationszustand nicht beriicksichtigt. Aus Griinden der Vereinfachung
wurde jeweils der nicht ionisierte Zustand dargestellt.

Enzyme. Die gemeinsame Kommission der [UPAC und IUB hat 1972 Empfeh-
lungen fiir die Nomenklatur und Klassifikation von Enzymen, Enzymeinheiten und
Symbolen der Enzymkinetik veroffentlicht (Enzyme Nomenclature, Elsevier
Scientific Publishing Company, Amsterdam, 1972). Nach diesen Empfehlungen
erhilt ein Enzym einen systematischen Namen und eine vierstellige Codenummer
(S. XXVII). Neben den systematischen Namen werden Trivialnamen angegeben,
die wegen ihrer Kiirze fiir den allgemeinen Gebrauch empfohlen und auch hier
benutzt werden. Auch fiir die Nomenklatur und Systematik der multiplen Formen
von Enzymen bzw. Isoenzymen (S. 4) liegen Empfehlungen der IUB vor.

SI-Einheiten. Fiir die Angabe von Normbereichen bzw. Resultaten klinisch-
chemischer Untersuchungen wird das neugeschaffene internationale System der
Mafeinheiten (Systéeme Internationale d’Unites, SI-System) verwendet. Das SI-
System ist von zahlreichen Staaten (u. a. Schweiz, Osterreich und Bundesrepublik
Deutschland) offiziell angenommen und z. T. gesetzlich vorgeschrieben (Bundes-
republik Deutschland: Gesetz iiber Einheiten im MeBwesen vom 2. 7. 1969 (Bun-
desgesetzblatt I, S. 709)). Das Gesetz schreibt den Gebrauch der SI-Einheiten bei
der Ubermittlung von MeBergebnissen fiir die Bundesrepublik Deutschland ab
1. 1. 1978 vor. Zur Erleichterung der Umstellung enthalt die Tabelle der Norm-
bereiche (S. XXXII) Angaben von konventionellen Einheiten und SI-Einheiten
sowie einen Faktor fiir die rasche Umwandlung. Im Text sind neben den noch ge-
brauchlichen MeBwerten in konventionellen Einheiten auch die Werte in SI-Ein-
heiten angegeben.



Reaktionsschemata und Tabellen

Reaktionsschemata. In Diagrammen oder schematischen Darstellungen chemischer
Reaktionen bzw. Reaktionsfolgen werden verschiedene Typen von Reaktions-
pfeilen verwendet. Ist bei enzymkatalysierten Reaktionen das Enzym angegeben,
steht es — eingerahmt — jeweils neben oder iiber dem (den) Reaktionspfeil(en).
Reaktionspfeile und Symbole haben folgende Bedeutung:

i

1

)

Reaktionsrichtung einer chemischen Reaktion, schlieBt jedoch die
Reversibilitat nicht aus.

Reversible chemische Reaktion

Reaktionsfolge, bei denen ein (oder mehrere) Zwischenprodukt(e)
nicht in die schematische Darstellung aufgenommen wurde(n).

Stoffwechselnebenweg oder Reaktionen, die nur unter bestimmten,
im Stoffwechsel meist nicht gegebenen Bedingungen reversibel sind.

Teilnahme eines Coenzyms oder Cosubstrats und/oder anderer Fak-
toren (in abgekiirzter Schreibweise) an einer enzymkatalysierten
Reaktion.

Materieaustausch von Zellen oder subzelluliren Kompartimenten.
Aufnahme und/oder Abgabe von Substraten oder Produkten des
Stoffwechsels.

Stimulierte oder beeinfluite (in der Legende nidher bezeichnete) Reak-
tion bzw. Reaktionsfolge.

Gehemmte bzw. unterbrochene (in der Legende ndher bezeichnete)
Reaktion bzw. Reaktionsfolge.

Riickkopplungs (feed-back)-Hemmung einer Synthesekette durch ein
End- oder Zwischenprodukt des Stoffwechsels.
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Tabellen. Soll in Tabellen ohne Angabe von Zahlenwerten eine Zunahme oder
Abnahme zum Ausdruck gebracht werden, so geben die Symbole jeweils die rela-
tive Veranderung gegeniiber dem Normbereich an. Es werden folgende Symbole
verwendet:

N Normbereich, normal.

Stoffmengen-, Massen- oder Anzahlkonzentration oder der Aktivitit

Zunahme (starke Zunahme), Erh6hung, Vermehrung (Zunahme der
( ) eines Enzyms).

Abnahme (starke Abnahme), Erniedrigung, Verminderung (Abnahme
< > der Stoffmengen-, Massen- oder Anzahlkonzentration oder der Ak-
} tivitdt eines Enzyms).

+ Positive Reaktion, Vorhandensein der angegebenen Komponente oder
des Systems.

(D) Keine Veranderung, fehlende oder negative Reaktion, Fehlen der an-
gegebenen Komponente oder des Systems.



Tabelle der Abkiirzungen

1. Symbole fiir monomere Einheiten in Makromolekiilen oder in phosphorylierten
Verbindungen

Symbol monomere Einheit

A Adenosin

Ala Alanin

Arg Arginin

Asp Asparaginsaure

Asn (Asp-NH;) Asparagin

C Cytidin

Cyé oder Cys Cystin (halb)

Cys ! Cystein

d ,,desoxy** in Kohlenhydraten und Nucleotiden

dRib 2-Desoxyribose

Fru Fructose

Gal Galaktose

Glc Glucose (auch G, wenn keine Verwechslung mit Guanosin
moglich ist)

G Guanosin

GlcA Gluconsdure

GIlcN Glucosamin

GleNAc N-Acetylglucosamin

GIcUA Glucuronsdure

Glu Glutaminsiure

Gln (Glu-NH;) Glutamin

Gly Glycin (bzw. Glykokoll)

His Histidin

Hyl Hydroxylysin

Hyp Hydroxyprolin

1 Inosin

Ile Isoleucin

Leu Leucin

Lys Lysin
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Symbol monomere Einheit

Man Mannose

Met Methionin

NANA N-Acetylneuraminsaure
Ormn Ornithin

® anorganisches Phosphat
®— Phosphoryl-(Esterphosphat)
e—@® Pyrophosphat (Diphosphat)
e—®— Pyrophosphoryl-(Diphosphatester)
Phe Phenylalanin

Pro Prolin

Rib Ribose

Ser Serin

Thr Threonin

Trp Tryptophan (auch Try)

T Thymidin

dT Desoxyribosylthymin

Tyr Tyrosin

U Uridin

Val Valin

2. Halbsystematische oder Trivialnamen

Acetyl-CoA Acetylcoenzym A

ACTH Adrenocorticotropin, adrenocorticotropes Hormon
ADH antidiuretisches Hormon (Adiuretin)

ADP Adenosin-5’-diphosphat

AMP Adenosin-5'-phosphat

Apo-A(B, C) Apolipoprotein A(B, C)

ATP Adenosin-5’-triphosphat

BAO Basic Acid Output (Magensaftsekretionsanalyse)
BU Bromuracil

CDP Cytidin-5'-diphosphat

Cer Ceramid
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CMP Cytidin-5'-phosphat

CoA freies Coenzym A

—-CoA Coenzym A in Thioesterbindung

CoA Coenzym A in Thioesterbindung (in Formeln)

CRF Corticotropin Releasing Faktor (Hormon)

CTP Cytidin-5'-triphosphat

DNA Desoxyribonucleinsdure

DON 6-Diazo-5-Oxo-Norleucin

DOPA Dihydroxy-phenylalanin

FAD Flavinadenindinucleotid

FFA Freie (nicht veresterte) Fettsduren (Free Fatty Acids)

FMN Riboflavin-5’-phosphat

FolH, Tetrahydrofolsaure

FSH follikelstimulierendes Hormon

GAG Glykosaminoglykane (Gesamtglykosaminoglykane)

GDP Guanosin-5’'-diphosphat

GIP Gastric Inhibitory Polypeptide (Enterogastron)

GMP Guanosin-5'-phosphat

GSH Glutathion

GSSG oxydiertes Glutathion

GTP Guanosin-5’-triphosphat

H H" +e”

HDL High Density Lipoprotein

HHL Hypophysenhinterlappen

Hb, HbCO, HbO, Hamoglobin, Kohlenmonoxid-Himoglobin,
Oxyhidmoglobin

HK Hamatokrit

HVL Hypophysenvorderlappen

ICSH Luteinisierendes Hormon (Zwischenzellstimulierendes
Hormon)

IDP Inosin-5'-diphosphat

IgA (D, E, G, M)  Immunglobin(e) der Klasse A(D, E, G, M)

IMP Inosin-5"-phosphat

ITP Inosin-5'-triphosphat

L P Isoelektrischer Punkt

KS Keratansulfat

LDL Low Density Lipoprotein

LH Luteinisierendes Hormon
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LpP
LTH

MAO
MCHC

MCV
MSH

NA (NS)
NAD
NADH;
NADP
NADPH,
NMN
NNR

PAO
PAPS
PAS
P-Lipide

RNA
m-RNA
r-RNA
t-RNA

SHBG
STH

T3(Ts)
TPP

UDP
UDPG
UMP
UTP

VIP
VLDL

ZNS

Lipoproteine
Luteotropes Hormon

Maximal Acid Output (Magensaftsekretionsanalyse)
Mittlere korpuskuldre Hamoglobinkonzentration
(der Erythrozyten)

Mittleres korpuskulidres Volumen (der Erythrozyten)
Melanozyten-stimulierendes Hormon

Nikotinamid (Nikotinsdureamid)

NAD?, Nicotinamidadenindinucleotid

NADH + H", reduziertes NAD

NADP*, Nicotinamidadenindinucleotidphosphat
NADPH + H*, reduziertes NADP
Nicotinamidmononucleotid

Nebennierenrinde

Peak Acid Output (Magensaftsekretionsanalyse)
3’'-Phosphoadenosin-5'-phosphosulfat
Perjodsédure-Schiff-Reagenz

Phospholipide

Ribonucleinsaure

Messenger Ribonucleinsidure
Ribosomale Ribonucleinsidure
Transfer-Ribonucleinsdure

Sexualhormonbindendes Globulin
Somatotropes Hormon

Trijodthyronin (Tetrajodthyronin, Thyroxin)
Thiaminpyrophosphat

Uridin-5'-diphosphat
Uridin-5’-diphosphat-glucose
Uridin-5’-phosphat
Uridin-5’-triphosphat

Vasoactive Intestinal Peptide
Very Low Density Lipoprotein

Zentralnervensystem

Zyklo-AMP (cAMP) 3', 5’-Adenosinmonophosphat
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3. Enzyme
Abkiirzungen fiir Enzyme werden von der IUB nicht empfohlen. Sie werden

jedoch im Schrifttum und in der klinisch-chemischen Routine verwendet. An-
gegeben ist der von der IUB empfohlene Trivialname sowie in Klammern der

systematische Name und die Klassifikationsnummer des Enzyms.

ALD Fructose-biphosphat-Aldolase
(D-Fructose-1,6-biphosphat : D-Glyceraldehyd-3-
phosphat-Lyase, 4.1.2.13)

ADH Alkoholdehydrogenase
(Alkohol: NAD-Oxidoreduktase, 1.1.1.1)

Amylase a-Amylase (1,4-a-D-Glucanohydrolase, 3.2.1.1)

AP (APh) Alkalische Phosphatase (Orthophosphorsiure-
Monoester-Phosphohydrolase, 3.1.3.1)

CK (CPK) Kreatinkinase (ATP:Kreatin-N-Phospho-

CK-MM (BB, MB)

transferase, 2.7.3.2)

Skelettmuskelspezifisches (gehirnspezifisches, hybrides)
Isoenzym der Kreatinkinase

ENO Enolase (2-Phospho-D-Glycerat-Hydrolase, 4.2.1.11)

GAPDH Glycerinaldehydphosphatdehydrogenase
(D-Glycerinaldehyd-3-Phosphat : NAD-Oxido-
reduktase (phosphorylierend), 1.2.1.12))

G-6-PDH Glucose-6-Phosphatdehydrogenase (D-Glucose-6-
Phosphat : NADP-1-Oxidoreduktase, 1.1.1.49)

GK Glycerinkinase (ATP: Glycerin-3-Phosphotransferase,
2.7.1.30)

GLDH Glutamatdehydrogenase (L-Glutamat: NAD(P)-
Oxidoreduktase (desaminierend), 1.4.1.3))

GOT (SGOT) Aspartat-Aminotransferase (Glutamat-Oxalacetat-
transferase) (L-Aspartat:2-Oxoglutarat-Amino-
transferase, 2.6.1.2)

GPT Alanin-Aminotransferase (Glutamat-Pyruvat-

Transaminase) (L-Alanin:2-Oxoglutarat-Amino-
transferase, 2.6.1.2)



XXVIII
v-GT (GGTP)
HBDH
HMG-CoA
Reduktase

ICDH

LAP

LCAT

LDH

LDH-1(2, 3, 4, 5)
Lipase

MDH

ME

ocCT

PFK

PK

SDH

Sp

Tabelle der Abkiirzungen

v-Glutamyltransferase (y-Glutamyl-Peptid: Aminosaure-
v-Glutamyltransferase, 2.3.2.2)

B-Hydroxybutyrat-Dehydrogenase (Isoenzym der LDH)

Hydroxymethylglutaryl-CoA-Reduktase
(Mevalonat: NAD-Oxidoreduktase (CoA-acylierend),
1.1.1.88)

Isocitrat-Dehydrogenase (Threo-D-Isocitrat: NAD-
Oxidoreduktase (decarboxylierend), 1.1.1.41))

Aminopeptidase (Leucinaminopeptidase)
(a-Aminoacylpeptid-Hydrolase (Cytosol), 3.4.11.1)
Lecithin-Acyltransferase (Lecithin:Cholesterin-
Acyltransferase, 2.3.1.43)

Lactatdehydrogenase (L.-Lactat: NAD-Oxidoreduktase,
1.1.1.27)

Isoenzym 1(2, 3, 4, 5) der Lactatdehydrogenase

Triacylglycerin-Lipase (Triacylglycerin-
Acylhydrolase, 3.1.1.3)

Malatdehydrogenase (L-Malat: NAD-Oxidoreduktase,
1.1.1.37)

Malatdehydrogenase (decarboxylierend),
Malat-Enzym (L-Malat: NADP-Oxidoreduktase
(Oxalacetat-decarboxylierend), 1.1.1.40)

Ornithin-Carbamyltransferase (Carbamylphosphat-
L-Ornithin-Carbamyltransferase, 2.1.3.3)

6-Phosphofructokinase (ATP : D-Fructose-6-
phosphat-1-Phosphotransferase, 2.7.1.11)

Pyruvatkinase (ATP : Pyruvat-2-O-Phosphotransferase,
2.7.1.40)

L-Iditol-Dehydrogenase (Sorbit-Dehydrogenase)
(L-Iditol : NAD-5-Oxidoreduktase, 1.1.1.14)

Saure Phosphatase (Orthophosphosduremonoester-
Phosphohydrolase, 3.1.3.2)
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SI-Einheiten

Das neugeschaffene internationale System der MaBeinheiten (Syst¢éme Inter-
national d’Unites, SI-Einheiten) benutzt voneinander unabhingige Basisgrofien,
deren Gebrauch ab 1. 1. 1978 bei der Ubermittlung von MeBergebnissen gesetzlich
vorgeschrieben ist.

a) Vielfache und Teile von Basisgroflen

k Kilo (10 m milli  (107%)
M Mega (10%) w mikro (107
G Giga (10°) n nano (107°)
T Tera (10") p pico (107

f femto (107")

b) BasisgroBen der SI-Einheiten

MeBgroBe Einheit

Name Symbol Name  Symbol
Linge 1 Meter m
Masse m Kilogramm kg
Zeit t Sekunde ]
elektr. Stromstirke [ Ampere A
thermodynam. Temperatur T Kelvin K
Stoffmenge n Mol mol

¢) Von der Basisgrofle der SI-Einheiten abgeleitete Einheiten

MeBgroBe Einheit
Name Symbol Name Symbotl
Volumen Vv Kubikmeter m’
Konzentrationen Liter 1
Stoffmengenkonzentration ¢ Mol/Liter mol/l
Massenkonzentration ] Kilogramm/Liter kg/1
Anzahlkonzentration C Reziprokes Liter 1/1
Kraft Newton N = m - kg/s’
Druck p Pascal Pa = N/m’
Energie Joule J=N/m
Leistung Watt W=1]/s
Radioaktivitét Bequerel Bq=1/s

d) Im Zusammenhang mit den SI-Einheiten diirfen folgende Einheiten benutzt
werden:

Minute (min), Stunde (h), Tag(d), Liter (1), Grad Celsius (°C).



SI-Einheiten XXXI

e) Definitionen

Mol

mg/100 g

g/l

Stoffmenge, die aus ebensovielen Elementarteilchen (Atomen,
Molekiilen, Ionen, Radikalen, Elektronen) besteht wie Atome in
0,0120 kg des Nuklids '*C enthalten sind. (1 Mol = 6,022169 x 10%
Elementarteilchen). Die SI-Einheit mol gilt auch fiir die alten Ein-
heiten Val (Stoffmenge, die 6,022169 x 10> Aquivalente enthiilt)
und Osmol (Stoffmenge, die 6,022169 x 10* geléste osmotisch
wirksame Teilchen enthailt).

mg des gelosten Stoffes in 100 g Gesamtlosung. Bei Angabe fiir
Organe oder Gewebe wird das Frischgewicht oder Trockengewicht
des Organs mit dem Gewicht der Gesamtlosung gleichgesetzt.

g des gelosten Stoffes in einem Liter Gesamtlosung (z. B. Blut,
Plasma, Serum, Harn). Als SI-Einheit zu verwenden, wenn die
Molmasse des gelosten Stoffes nicht bekannt ist.



Tabelle der Normbereiche

A. Serum bzw. Vollblut (V)

Parameter Konvc'zntxc?nclle Faktor SI-Einheit
Einheit

1. Elektrolyte
Natrium 126150 mval/} 1 126—150 mmol/]
Kalium 3,6—5,2 mval/l 1 3,6—5,2 mmol/l
Calcium 4,2—5,4 mval/l 0,5 2,1-2,7 mmol/]
Magnesium 1,5-2,8 mval/l 0,5 0,7—-1,4 mmol/l
Chlorid 96—107 mval/l 1 96—107 mmol/1
Hydrogencarbonat 20—~28 mval/l 1 20—28 mmol/
Phosphor (anorg.) 1,1-3,0 mval/l 0,5556 0,6—1,7 mmol/1 (pH 7,4/38°C)
Sulfat (anorg.) 0,006—0,02 mval/l 0,5 0,003-0,01 mmol/]
Lithium 0,5~2 mval/l 1 0,5—2 mmol (therap. Bereich)
2. Enzyme
{(Nomenklaturs. Tab.
der Abkiirzungen)

a) Transaminasen
Glutamat-Oxalacetat-
Transaminase (GOT)
Glutamat-Pyruvat-
Transaminase (GPT)

b) Dehydrogenasen
Glutaminsiure-
Dehydrogenase (GIDH)
Lactat-Dehydrogenase (LDH)
a-Hydroxybutyrat-
Dehydrogenase (HBDH)
LDH/HBDH-Quotient
Sorbit-Dehydrogenase (SDH)

¢) Hydrolasen

saure Phosphatase (ges.)
saure Phosphatase
(Prostata)

alkalische Phosphatase

a-Amylase**
Cholinesterase*** (ChE)
Lipase

Leucin-Aminopeptidase (LAP)

3 bis 18 U/N(25°)*

Q bis 15 U/ (25°)*
3 bis 22 U/ (25°)*
Q bis 17 U/ (25°)*

3 bis 4 U/l (25°)*

Q bis 3 U/ (25°)*
120-240 U/1 (25°)*
bis 140 U/l (25°)

1,2-1,6
bis 0,4 U/ (25°)

bis 11 U/I (37°)
bis 4 U/I (37°)

Ki. 150—470 U/l (25°)*
Erw. 60-170 U/l (25°)*
70-300 U/l (37°)
1900—3800 U/1 (25°)
bis 150 U/l (25°)

10-35 U/l (25°)

* optimierte Methode

** g-Amylase im Urin: 100-2000 U/I (37°C)

*** Acetylthiocholin, 25°C, pH 7,2
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Konventionelle .
Parameter Einheit Faktor SI-Einheit
d) Weitere Enzyme
Kreatin-Phosphokinase (CK) bis 50 U/l (25°)*
CK-MB bis 10 U/l (25°)
Aldolase (AID) bis 3 U/l (25°)
Glucose-6-phosphat- 13—-86 U/1 (37°)
Isomerase
y-Glutamyl- 38 6—28 U/l (25°)
Transpeptidase (y-GT) ? 4-18 U/l (25°)
Ornithincarbamyl- bis 10 U/l (37°)
Transferase (OCT)
3. Hamoglobinstoffwechsel
Himoglobin (V) 3 12,6—18.0 g/100 ml 0,6206 7,8—11,2 mmol/l (Hb/4)
?11,4—16,4 g/100 m!} 7,1-10,2 mmol/l (Hb/4)
Methiamoglobin 0,2-1,0% des Gesamt-Hb
CO-Himoglobin bis 2% des Gesamt-Hb
Hamatokrit & 40—48 Vol. %
? 36—42 Vol. %
Farbeindex 0,9-1,1
Bilirubin (ges.) 0,22-1,0 mg/100 ml | 17,10 3,4—17,1 umol/I
konjug. Bilirubin 0,05—-0,3 mg/100 m] 0,8—5,1 umol/]
4. Kohlenhydrate
Glucose (Blutzucker) (V) 60—110 mg/100 ml 0,05551 3,3-6,1 mmol/l
Galaktose
Neugeborene bis 10 mg/100 ml 0,05551 bis 0,56 mmol/I
Erwachsene bis 4,3 mg/100 ml bis 0,24 mmol/l
Fructose (V) bis 10 mg/100 ml 0,05551 bis 0,56 mmol/1
Gebundene Kohlenhydrate 200 mg/100 ml 0,01 2g/
Lactat (V) 6-20 mg/100 ml 0,111 0,66—-2,2 mmol/l
5. Lipide
Gesamtlipide 4-10 g/l
Triglyceride 70—175 mg/100 ml 0,01143 0,8~-2,0 mmol/l
Gesamtcholesterin 160—-220 mg/100 ml | 0,02586 4,1-5,7 mmol/]
Verestertes Cholesterin 70% des Gesamtcholesterins
Phospholipide 120—300 mg/100 ml 0,01292 1,6—3,9 mmol/l
freie Fettsduren 6—34 mg/100 ml 0,0354 0,2—1,2 mmol/l
B-Lipoproteine bis 550 mg/100 ml 0,01 bis 5,5 g/l
Gallensduren 0,2~1 mg/100 ml 25,47 5,1-25 umol/l
{Desoxycholsaure)

* optimierte Methode




XXXIV  Tabelle der Normbereiche

Konventionelle
Parameter Einheit Faktor SI-Einheit
6. Proteine und
N-haltige Verbindungen
Gesamtprotein 6—8g/100 ml 10 60—80 g/l
Albumine 55—-67% 38—-47 g/l
a,-Globuline 2-4,5% 1,4-32 g/
a,-Globuline 6—11% 4,2-7,7 g/
B-Globuline 8—12,5% 5.6—8,8 g/l
v-Globuline 13-21% 9,1-14,7 g/l
Gesamtaminosduren 4—6 mg/100 ml 0,04—0,06 g/l
(als a-Amino-N)
Harnsdure (enzymatisch) d 2,5-6,9 mg/100 ml 59,48 150—410 umol/I
? 2,0—6,2 mg/100 m] 120—-370 pmol/I
Harnstoff 10—50 mg/100 ml 0,1665 1,7—8,3 mmol/l
Harnstoff-N 5-23 mg/100 m} 0,3561 1,7—8,3 mmol/l
Kreatinin 3 0,7—-1,2 mg/100 mi 88,40 62—106 umol/l
? 0,5—-1,0 mg/100 ml 44—88 pmol/l
Kreatin 0,2—-0,7 mg/100 ml 76,26 15—=53 pmol/l
Ammoniak (V) 50—100 ug/100 ml 0,588 29—59 pmol/l
a,-Glykoprotein 50—140 mg/100 ml 0,01 0,5-1,4 g/l
a;-Antitrypsin 154-302 mg/ 100 ml 0,01 1,54-3,02 g/
Caeruloplasmin 20—45 mg/100 ml 0,01 0,2-0,45 g/l
Haptoglobin 70~-220 mg/100 ml 0,01 0,7-2,20 g/l
Transferrin 200~-400 mg/100 ml | 0,01 2—-4 g/l
ax-Antitrypsin 200~400 mg/100 ml | 0,01 2-4 g/l
0,-HS Glykoprotein 40—85 mg/100 ml 0,01 0,4-0,85 g/l
a;-Makroglobulin 150~400 mg/100 ml | 0,01 1,5—-4 g/l
Héamopexin 70—130 mg/100 ml 0,01 0,7-1,3 g/
7. Schwermetalle
Eisen (Fe) 3 90—140 pg/100 ml 0,1791 16—25 umol/l
? 80—120 pg/100 ml 14—22 pmol/l
totale Eisenbindungs- 3 300—400 pug/100 ml 5472 umol/l
kapazitit Q 250350 pug/100 ml 45—-63 pmol/I
latente Eisenbindungs- & 200-300 ug/100 ml 36—354 umol/l
kapazitat ? 150-250 pg/100 ml 27—-45 pmol/l
Kupfer & 70—140 pg/100 ml 0,1574 11-22 pmol/I
? 85—155ug/100 mg 13—24 umol/l
Eisen/Kupfer/Quotient 0,8—1,0
Caeruloplasmin 30~-60 mg/100 ml 0,0667 2—4 umol/1 (Mol. Gew. 151000)
Zink 80—150 pg/100 ml 0,153 12—-23 umol/l
Blei (V) bis 40 pg/100 ml 0,0483 bis 2 umol/l
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B. Urin
Parameter Konve.:ntlc?nelle Faktor SI-Einheit
Einheit
Elektrolyte
Kalium 35-80 mval/d 1 35—80 mmol/d
Natrium 130—-260 mval/d 1 130—-260 mmol/d
Calcium 5—10 mval/d 0,5 2,5—5 mmol/d
Magnesium 3,4—24 mval/d 0,5 1,7—12 mmol/d
Chlorid 110-280 mval/d 1 110—280 mmol/d
anorg. Phosphat 700—1500 mg/d 0,032 22,4-48 mmol/d
Kupfer 10—-70 ug/d 0,01574 0,16—1,1 pmol/d
Hormone und Derivate
Adrenalin 0,8—7,5 ug/d 5,46 4,3-30,9 mmol/d
Noradrenalin 15—-20 pg/d 5,92 88—118 mmol/d
Vanillinmandelsiure 1,7-7,5 mg/d 5,031 8,6—38 umol/d
Aldosteron 5-20 ug/d 2,78 14-55 nmol/d
Cortisol 20—-200 pg/d 0,0276 0,55-5,5 pmol/d
Hydroxyindolessigsdure 5—8 mg/d 5,23 26—42 pmol/d
17-Hydroxycorticoide d 7-20 mg/d 2,758 & 19,3—-55 umol/d
? 4,5-14 mg/d ? 12,4-38.6 pmol/d
17-Ketosteroide d 10-20 mg/d 3,47 d 34,7—-69,4 umol/d
? 6—14 mg/d ? 20,8—48,5 pmol/d
Organische Substanzen
Harnstoff 10—-34 g/d 16,65 167—566 mmol/d
Kreatinin 400—-2100 mg/d 0,00885 3,54—18,6 mmol/d
Kreatin 10—190 mg/d 7,625 76—1450 pmol/d
Harnsaure 80—1000 mg/d 0,00594 0,48-5,95 mmol/d
Porphyrine
O-Aminolavulinsdure 0,5—-5 mg/d 7,63 3,8—38 umol/d
Porphobilinogen 0,8—2 mg/d 442 3,53—8,8 pmol/d
Koproporphyrin 50—-200 pg/d 1,53 76—306 nmol/d
Uroporphyrin 20-60 pg/d 1,20 24-72 nmol/d
C. Magensaft (M) und Faeces (F)
Na(M) 30—-90 mval/l 1 30—-90 mmol/1
K(M) 4—12 mval/l 1 4—12 mmol/1
Ca(M) 2~5 mval/l 0,5 1-2,5 mmol/l
Cl(M) 50—120 mval/l 1 50—-120 mmol/l
Na(F) 7—-60 mval/d 1 7—-60 mmol/d
K (F) 30—130 mval/d 1 30—130 mmol/d
ClI(F) 15—160 mval/d 1 15—-160 mmol/d







A. Stoffwechsel

I. Enzyme

II. Nucleinsduren

III. Proteine und Aminosduren
IV. Kohlenhydrate

V. Lipide

VI. Wasser- und Elektrolythaushalt






I. Enzyme

1. Natur und Wirkungsweise von Enzymen

Alle Lebensvorginge lassen sich auf chemische Reaktionen zuriickfiihren, deren

geordneter Ablauf innerhalb einer Zelle oder eines Organs charakteristische Stoff-

wechselphdanomene zur Folge hat. Der Stoffwechsel umfaBt die Summe aller jener

chemischen Prozesse,

® durch die Stoffumwandlungen im lebenden Organismus vollzogen werden,

@ durch die das chemische und funktionelle Organisationsprinzip der Zelle auf-
rechterhalten wird,

® die dem stdndigen Informations- und Materieaustausch der Zelle mit der Um-
gebung dienen und

@ die mit der Bereitstellung oder Gewinnung der benotigten Energie verbunden
sind.

Die chemischen Reaktionen des Stoffwechsels vollziehen sich nach den Gesetzen
der Thermodynamik (Energetik), ikre Geschwindigkeit wird durch die Gesetze der
Kinetik beschrieben. Die im lebenden Organismus ablaufenden Stoffumwandlun-
gen wiirden sich jedoch mit unmeBbar kleiner Geschwindigkeit vollziehen, wenn
sie nicht durch Enzyme katalysiert und in ihrer Geschwindigkeit auf eine fiir den
Stoffwechsel erforderliche GroBenordnung erhoht wiirden.

Die Enzyme gehoren ausnahmslos in die Stoffklasse der Proteine, ihre Fahig-
keit zur katalytischen Beschleunigung einer chemischen Reaktion geht auf die
Wirkung eines aktiven Zentrums zuriick, das entweder durch einen bestimmten
Teil des Proteinmolekiils selbst reprasentiert oder durch Zusammenwirken des
Enzymproteins mit einem Coenzym oder Cofaktor gebildet wird.

Eine auffallende und wichtige Eigenschaft der Enzyme ist ihre ausgeprigte
katalytische Spezifitat, d. h. die Fahigkeit, nur mit einem bestimmten Substrat und
auch nur unter bestimmten Bedingungen zu reagieren. Sie driickt sich darin aus,
daB viele Enzyme nur auf bestimmte chemische Gruppen wirken. Reagiert ein
Enzym mit mehreren (meist chemisch dhnlichen) Substraten, so sind in solchen
Fillen die Reaktionsgeschwindigkeiten fiir die Substratanaloga betrachtlich
niedriger.

Die kinetischen und energetischen GesetzmiBigkeiten enzymkatalysierter
Reaktionen werden durch die Biochemie beschrieben. Sie sind nachstehend in
tabellarischer Form nur insoweit wiedergegeben, als sie fiir das Verstandnis patho-
biochemischer Zusammenhénge notwendig sind.

Enzyme und Zellstoffwechsel. Die Stoffwechselleistungen einer Zelle bzw. eines
Organs werden bestimmt durch die Anzahl und die Aktivitdt der darin enthaltenen
Enzyme. Der Synergismus der Enzyme zeigt sich in der Existenz von Reaktions-



4 Enzyme

Symbqle und Definitionen der Enzymkinetik

Symbol Begriff Definition

Km Michaelis-Konstante Substratkonzentration bei
halber Maximalgeschwindigkeit,
Ko™ Bl v /2

Viv ) Maximalgeschwindigkeit Reaktionsgeschwindigkeit bei

max Substratstittigung des Enzyms,
V= k+2 [Et]

v Geschwindigkeit Initialgeschwindigkeit einer
enzymkatalysierten Reaktion,
v=k +2 [ES}

KI Inhibitorkonstante Gleichgewichtskonstante der

Reaktion EI = E+I (El = Enzym-
inhibitor-Komplex)
k , k Geschwindigkeitskonstante Geschwindigkeitskonstante der

Vor- bzw. Ruckreaktion fur den
n-ten Schritt einer enzymatischen

Reaktion
[E] Enzymkonzentration Konzentration des freien Enzyms
[E ] Gesamtenzymkonzentration Konzentration des freien Enzyms
t
und des Enzymsubstratkomplexes
[E] + [E9]

ketten und Reaktionszyklen, in denen jeweils eine groere Anzahl von enzyma-
tischen Einzelreaktionen hintereinander geschaltet ist. Dabei wird das Reaktions-
produkt der vorangehenden Reaktion durch die niachste Reaktion fortlaufend
verbraucht (,,FlieBgleichgewicht des Stoffwechsels*).

Jede Verminderung der Aktivitdt eines Enzyms unter ein fiir die physiologischen
Erfordernisse notwendiges MaB hat eine Veranderung des Stoffwechsels zur Folge
und kann sich ggf. als Erkrankung des betreffenden Organs oder des Gesamt-
organismus manifestieren.

2. Nomenklatur, Einheiten und MefigroSen der Enzymologie

Die Biochemie hat weit iiber 1000 Enzyme identifiziert und beziiglich ihrer
Spezifitat charakterisiert, viele der Enzyme wurden hochgereinigt, etwa 150 in
kristallisierter Form dargestellt.

Eine systematische Einteilung der Enzyme basiert auf Empfehlungen der
Enzymkommission (EC) der Internationalen Vereinigung fiir Biochemie (Inter-
national Union of Biochemistry = IUB). Danach besitzt jedes Enzym
@ cine Klassifikations-Nummer (EC),

@ cinen systematischen Namen, der Angaben iiber Substrat und Reaktions-
mechanismus macht und
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@ cinen empfohlenen Trivialnamen fiir den praktischen Gebrauch.

Der systematische Name eines Enzyms enthilt drei Teile:

@ Der erste Teil bezeichnet das (oder die) Substrat(e),

@ der zweite Teil sagt etwas iiber den Typ der katalysierten Reaktion aus, der
@ dritte Teil besteht aus dem Suffix,,ase.

Zusitzliche Informationen kénnen — in Klammern gesetzt — folgen. Die Enzyme
sind in 6 Hauptklassen mit jeweils mehreren Unterklassen eingeteilt. Die 6 Haupt-
klassen sind nachfolgend zusammengestellt:

1. Oxydoreduktasen: Enzyme, welche die Oxydoreduktion zwischen einem Sub-
stratpaar katalysieren. Diese Klasse wurde friiher als De-
hydrogenasen oder als Oxydasen bezeichnet.

2. Transferasen: Enzyme, die eine Gruppe (die kein Wasserstoff ist)
zwischen einem Substratpaar transferieren.

3. Hydrolasen: Enzyme, welche Ester-, Ather-, Peptid-, Glykosid-, Sdure-
anhydrid-, C—C- oder P—N-Bindungen hydrolytisch
spalten.

4. Lyasen: Enzyme, die vom Substrat Gruppen iiber einen nicht-

hydrolytischen Mechanismus abspalten und dabei cine
Doppelbindung hinterlassen oder die Anlagerung einer
Gruppe an eine Doppelbindung katalysieren.

5. Isomerasen: Enzyme, welche die Umwandlung optischer, geometrischer
oder sonstiger isomerer Verbindungen katalysieren.
6. Ligasen: Enzyme, welche die Bindung zwischen zwei Substraten

katalysieren, wobei die Reaktion mit dem Losen einer
Pyrophosphatbindung im ATP oder eines anderen energie-
reichen Phosphates verbunden ist.

Enzymeinheiten. Die quantitative Erfassung der katalytischen Aktivitdt eines
Enzyms basiert auf der Bestimmung der Zunahme der Geschwindigkeit einer
spezifischen chemischen Reaktion in Gegenwart des Enzyms im Vergleich zur
Geschwindigkeit der gleichen chemischen Reaktion in Abwesenheit des Enzyms.
Dabei ist zu beriicksichtigen, daB die katalytische Aktivitdt eines Enzyms nur unter
bestimmten’ Bedingungen, d. h. innerhalb enger Grenzen des pH-Wertes, bei hin-
reichender Substratkonzentration sowie definierter Temperatur und gegebenen-
falls bei Anwesenheit von Coenzymen bzw. Cofaktoren zuverlassig und repro-
duzierbar erfat werden kann.

Die Geschwindigkeit einer enzymatischen Reaktion wird — entsprechend den
GesetzmiBigkeiten der Kinetik — angegeben als Anderung (meistens als Ab-
nahme) der Substratkonzentration in der Zeiteinheit, d. h. als verbrauchte Stoff-
menge.
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Im Internationalen System der MaBeinheiten (SI) sind Stoffmenge und Zeit-
einheit BasisgroBen, die in mol und sec angegeben werden. Die Geschwindigkeit
einer enzymkatalysierten Reaktion hat demnach die Dimension Stoffmenge/Zeit
(n - t™") und die Einheit Mol/Sekunde (mol/sec).

Da auch die Menge eines Enzymproteins als Stoffmenge angegeben werden
kann, ware fiir abgeleitete MeBgroen wie z. B. eine Enzymeinheit auch die
Angabe der Enzymmenge in der BasisgroBBe Mol zu fordern. Bei enzymologischen
Messungen in der Medizin bzw. Pathobiochemie liegt das zu untersuchende Enzym
jedoch niemals in reiner Form vor, sondern ist Bestandteil eines Vielkomponenten-
systems (z. B. von Blut, Serum, Plasma, Korpersiften, Zellen oder Gewebe-
extrakten). Das bedeutet, da die katalytische Aktivitit eines Enzyms nicht als
Stoffmenge des betreffenden Enzymproteins, sondern nur aufgrund seiner
katalytischen Aktivitdt definiert werden kann.

Unter Beriicksichtigung dieser Zusammenhinge hat die Enzymkommission der
IUB 1973 folgende neue Definitionen der Enzymeinheit fiir den internationalen
Gebrauch vorgeschlagen:

Eine internationale katalytische Einheit (Name: Katal, Symbol: kat) ist die
katalytische Aktivitit (,,Enzymmenge‘‘), welche die Umwandlung von 1 Mol
Substrat pro Sekunde (mol/sec) unter Standardbedingungen katalysiert.

Standardbedingungen sind z. B. bei einer Temperatur von 25°C, Einhalten des
pH-Optimums und bei Substratsattigung gegeben. Die Basiseinheit, das Katal, soll
die folgende (1964 von der EC empfohlene) alte Definition ablosen:

Eine Einheit U (= Unit) ist die Enzymmenge, welche die Umwandlung von
einem pmol Substrat in einer Min. unter Standardbedingungen katalysiert.

Die Mef3groBe U ist (noch) allgemein gebrauchlich und steht zur MeBgroBe kat in
folgender Beziehung:

1 U (umol/Min.) = 1/60 pkat (umol/sec).

Fiir Angaben von Enzymaktivititen wird im folgenden die MeBgro3e U benutzt.
Enzymaktivitdten in Losung (z. B. Serum) werden als U/Liter (U/l) angegeben.

Spezifische katalytische Aktivitat. Die spezifische katalytische Aktivitat ist eine
abgeleitete MeBgroBenart, die aus der Division der katalytischen Aktivitidt durch
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die Proteinmasse gewonnen wird. Sie hat die Dimension katalytische Aktivitdt/
Proteinmasse, ihre Einheit ist kat/kg Protein (kat - kg™'). Die spezifische kataly-
tische Aktivitit ist ein direktes MaB fiir die Reinheit eines Enzyms bzw. fiir den
Anteil eines Enzymproteins an einem Stoffgemisch.

3. Multiple Enzymformen und Isoenzyme

Die Bezeichnung multiple Enzymformen wird auf alle diejenigen Enzyme ange-
wandt, von denen zwei oder mehrere Enzymproteine existieren, welche die gleiche
enzymatische Reaktion katalysieren, sich jedoch durch geeignete Methoden (z. B.
Elektrophorese) voneinander trennen lassen.

Die moglichen Ursachen fiir das Auftreten multipler Formen von Enzymen sind
in nachfolgender Tabelle zusammengestellt.

Die multiplen Formen der Enzyme in den Gruppen 1-3 werden auch als
Isoenzyme bezeichnet. Sie unterscheiden sich durch ihre Priméarstruktur (Amino-

Multiple Formen von Enzymen

Gruppe Ursachen fiir das Auftreten muitipler Formen Beispiele

1 Genetisch voneinander unabhangige Enzyme. Mitochondriale und
Enzymproteine, die durch verschiedene Gene zytoplasmatische
codiert werden. Malat-Dehydrogenase

2 Heteropolymere (hybride) Enzyme, die aus 2 oder Isoenzyme der
mehr nichtkovalent gebundenen Polypeptidketten Lactat-Dehydrogenase
zusammengesetzt sind.

3 Genetische Varianten (Allele) von Proteinen. Mehr als 80 Glucose-6-
Enzymproteine, die verschiedenen allelen Zustanden phosphat-Dehydrogenasen
des codierten Gens entsprechen. des Menschen

4 Enzymproteine, die sich voneinander durch den Phosphorylase a und b
Besitz eines Nichtproteinanteils unterscheiden.

5 Enzymproteine, die aus einer Polypeptidkette Chymotrypsinogen— nt
(gemeinsamen Vorstufe, Proenzym) entstanden sind. — 60— a-Chymotrypsin

6 Polymere Enzymproteine, die aus identischen Glutamat-Dehydrogenasen
Polypeptidketten (Proteinuntereinheiten) mit einem Mol.-Gew. von
zusammengesetzt sind. 1-10%und 0,25 - 108

7 Proteine mit unterschiedlicher Konformation. Alle allosterischen
Enzymproteine, die in verschiedenen Raumstrukturen Enzyme
mit unterschiedlicher Enzymaktivitét vorliegen.




8 Enzyme

sduresequenz) und weitere Charakteristika (K,-Werte, Hemmbarkeit durch
Enzyminhibitoren, Hitzestabilitdt). Die verschiedenen Gewebe und Organe be-
sitzen oft ein unterschiedliches Isoenzym-Verteilungsmuster (proz. Anteil der
einzelnen Isoenzyme). Bei Enzymen mit Quartérstruktur konnen durch Hybridi-
sierung intermedidre Typen auftreten.

Die multiplen Formen von Enzymen der Gruppe 4—7 besitzen dagegen gleiche
Primérstruktur oder sind Derivate einer gemeinsamen Vorstufe, unterscheiden
sich jedoch durch andere Kriterien (Nichtproteinanteil, Konformation, Quartér-
struktur).

4. Subzelluliire Enzymlokalisation und Organverteilungsmuster von
Enzymen

Im Organismus befinden sich die Enzyme eines bestimmten Stoffwechselweges
oder einer Reaktionskette hiufig in kompartimentierter Form z. B. innerhalb
eines Multienzymkomplexes oder in Bindung an subzelluldare Strukturen und
Partikel. Dies hat den Vorteil, daB die zahlreichen, im Stoffwechsel nebeneinander
ablaufenden Reaktionsketten und Stoffwechselwege mit hoher Selektivitit
ablaufen und einer getrennten Regulation unterliegen. Durch Biosynthese werden

Subzelluldre . . . . . .
d B
Stroktor Funktion (Beispiele) Enzymdiagnostik (Beispiele)
Kern DNA-Replikation, RNA-
Synthese, NAD-Synthese
Mitochondrien Endoxydation der Substrate Glutamatdehydrogenase (GIDH)
(Citratzyklus, Atmungskette, Ornithincarbamy Iphosphattransferase (OCT)
oxydative Phosphorylierung), Glutamat-Oxalacetat-Transaminase (GOT)
Fettstureoxydation, Harn-
stoffsynthese
Lysosomen Enzymufische Kontro“e des Squre Phosph‘afose
katabolen Stoffwechsels B-Glucuronidase
durch Hydrolasen (Nucleasen, Multiple Formen der B-N-Acetylhexosaminidase
Proteasen, Phosphatasen, !
Glykosidosen u.a.) !
Mikrosomen Proteinbiosynthese, Cholesterin- Steroidhydroxylasen,
(Ribosomen, biosynthese, Glucuronidsynthese, | Glycosyl{(Glucuranid)-Transferasep
Endoplasmat. Glykoproteinbiosynthese, Barbituratinduzierbare biotronsformierende Enzyme
Retikulum) Proteoglykanbiosynthese Glucose-6-phosphatase
Zellmembran Elektrolyt- und Stoffiransport, 5’ -Nucleotidase, M92+-oktivierbare ATP-ase
Permeabilitatsschranke y -Glutamyltranspeptidase (y -GT)
Zytoplasma Glykolyse, Glykogensynthese . Lactatdehydrogenase (LDH)
und -abbau, Pentosephosphat- ¢ a=-Hydroxybutyratdehydrogenase (HBDH)
zyklus, Fettsturesynthese ' Glutamat-Oxalacetat-Transaminase (GOT)
! Glutamat-Pyruvat-Transaminase (GPT)
. Kreatinkinase (CK), Sorbitdehydrogenase (SDH)
}L Glucose-6-phosphat-Dehydrogenase




