A dystroglycan-dystrophin komplex
Fontos laminin-receptor az izmokban, de másutt is, pl. az agyban.. 

A  dystroglycan két része, alfa és béta, ugyanazon polipeptid-lánc  kettéhasításából származik. A béta alegység egy transzmembrán-fehérje. Az alfa alegység ehhez ill. a lamina basalis komponenseihez (laminin, agrin, perlecan) kapcsolódik. A sejten belül a dystroglycanhoz dystrophin kapcsolódik, ennek különböző sejtekben ill. szövetekben különböző izoformái vannak (kilodaltonban mért molekulatömegük szerint Dp427, Dp71, stb), amelyek egyazon DNS-szakasz különböző helyeken kezdett másolatai. Emellett más fehérjék is részt vesznek a komplex alkotásában (dystrobrevin, syntrophin, sarcoglycan, sarcospan, stb.). A komplex :

- kapcsolatot teremt az aktin-filamentumokkal;

- a sejten belüli szignálrendszerekkel;

- a sejtmembránban lévő pórusmolekulákkal (pl. aquaporin, egyes káliumcsatornák)
- ill. receptorokkal (pl. izomban az acetilkoliné).

A dystrophin hiányára vezethető vissza a régóta ismert, örökletes Duchenne-féle izomdystrophia (innen az elnevezése). A komplex abnormalitásai más zavaroka is okoznak, pl.a  neuron-vándorlásban, szinapszis-képződésben, a vér-agy gát kialakulásában, érképződésben.
Egy elképzelés (csak szemléltetésre!)a komplex szerkezetéről (ebben az esetben a dystrophint utrophin helyettesíti):


[image: image1.png]“The dystrophin-associted proein complex at the neuromuscular Juncion where s
Involved in maitaining acetylcholine receptors lstered togethr. The complex may play
3 it role n the rena and isewhere i the central nervous system. From .
e e T e (ot el marnionton.




DB – dystrobrevin, SYN – syntrophin, SG – sarcoglycan, SP – sarcospan, NOS – NO-synthase, MAST – microtubulus associated protein,
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