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U lTTR EK SEL

Peroksisome is ronde o f  ovale organelle met 'n fyn, granulêre matriks omring deur ’n enkelmembraan, war veral in lewer- en nierselle 
gevind word. Katalase-positiewe strukture o f  mikroperoksisome word egler in alle eukariotiese selle behalwe die volwasse rooibloedsel 
gevind. Ensiemproteiene (ongeveer vyftig) bestem vir peroksisome word in vry ribosome in die sitosol gesintetiseer en word in die 
matriks van vormende organelle geinkorporeer deur middel van twee sinjaalpeptiede, 'n karboksiterminale SKL-tripeptied en 'n 
moontlike aminoterminale undekapeptied. D iefunksies van peroksisome behels, onder andere, ekstramitochondriale fi-oksidasie (veral 
van baie langkettingvetsure), sintese van plasmalogene en ander eterlipiede en metabolisme van waterstofperoksied. Peroksisoomsiektes 
kan deur m iddel van komplementasie-analise in sestien genotipes onderverdeel word, wat 'n wye verskeidenheid kliniese fenotipes 
behels. Laasgenoemde mag strek vanaf die serebro-hepatorenale sindroom van Zellweger w atfeitlik  volkome slaking van biogenese 
van funksioneel-aktiew e peroksisome behels, lot enkel ensiemdefekte soos X-gekoppelde adrenoleukodistrofie (XALD). Alle kliniese 
sindrome, behalwe XALD, is egler outosomaal resessiewe siektes. Die fundam entele molekulêre defekie wat reeds geidentifiseer is, 
behels defekiiewe sintese van 35 kD- o f  70 kD-integrale peroksisomale membraanproteiene in komplementasiegroepe tien en e lf  
respekiiewelik en defek in die reseptor vir die SKL-sinjaalpeptied in komplementasiegroep twee.

A b s t r a c t

Physiology and pathophysiology o f cell organelles 
1. Peroxisomes
Peroxisomes are round or oval organelles with a fin e ly  granular matrix surrounded by a single m embrane and are especially found  
in liver and  kidney cells. C atalase-positive structures or microperoxisomes are, however, fo u n d  in all eucaryotic cells except 
mature red blood cells. Enzym e proteins (approximately fifty ) destined fo r  peroxisom es are synthesized in free  cytosolic ribosomes 
and are incorporated in the m atrix o fform ing  organelles with the aid o f  two signal peptides: a carboxy term inal SK L-tripeptide and  
possib ly an am inoterm inal undecapeptide. The functions o f  peroxisom es include, inter alia, extram itochondrial fi-oxidation  (espe­
cially very long chain fa tty  acids), synthesis o f  plasm alogens and other ether lipids and metabolism  o f  hydrogen peroxide. D iseases 
o f  peroxisom es can be d ivided into sixteen genotypes with the technique o f  com plementation analysis and encom pass a wide 
spectrum  o f  clinical phenotypes. The latter m ay range from  the cerebro-hepatorenal syndrome o f  Zellweger, the result o f  virtually 
com plete cessation o f  biogenesis o f  functionally-in iact peroxisomes, to single enzyme deficiencies such as X -linked adreno- 
leukodystrophy (XALD). A ll clinical syndromes except XALD are autosomal recessive diseases. The fundam enta l m olecular defects 
which have been identified to date include impaired synthesis o f  35 kD- or 70 kD -integral peroxisom al m embrane proteins in 
com plem entation groups ten and eleven respectively and defects in the receptor fo r  the SKL-signalpeptide in com plementation  
group two.

INLEIDING

Ontwikkelings in selbiologie die afgelope 30-40 jaar (byvoor- 
beeld biologiese elektronmikroskopie, sitochemie, selfraksio- 
nering, molekulêre biologic en genetika) het gelei tot die begrip 
dat veral eukariotiese selle uit afsonderlike intraseiiulêre “kom- 
partemente” bestaan; dit wil sê strukture (ook genoem orga­
nelle) wat elk kenmerkende biologiese molekule bevat en spe- 
sifieke funksies ter handhawing van intrasellulêre homeostase 
uitvoer. In soogdierselle is die volgende kompartemente veral 
van belang; kern, plasma- o f selmembraan (met geassosieerde

•  O uteur aan wie korrespondensie gerig  kan word.

Strukture), endoplasmiese retikulum, Golgi-apparaat, lisosomale 
sisteem , mitochondria, peroksisome, sitoskelet en sitosol. 
Hierdie kompartemente kan weer in verskeie subkompartemente 
onderverdeel word.

Die afgelope 10-15 jaar is verskeie siektetoestande wat die 
direkte gevolg van genetiese afwykings in die biogenese en dus 
samestelling en funksies van sekere van hierdie organelle ver- 
teenwoordig, beskryf. Die aangebore afwykings betrek veral 
peroksisome, lisosome en mitochondria;' hierdie drie organelle 
sal dus eerste in hierdie reeks artikels bespreek word. Die be- 
sprekings sal hoofsaaklik beperk wees tot die struktuurfunksie
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van organelle in eukariotiese (dit wil sê gekerncle) selle met 
fe itlik  u its lu itlik e  bek lem ton ing  van toepas like  k lin iese 
afwykings by die mens.

1. Peroksisome

Peroksisome word in feitlik alle eukariotiese selle behalwe die 
volw asse rooibloedsel gevind. In plantselle word hulle as 
glioksisom e beskryf en is by m etabolism e van glioksalaat 
betrokke en dus noodsaaklik vireffektiew e glukoneogenese. In 
d ierselle  is h ierd ie organelle  in die vroee vyftigerjare  in 
nierbuisepiteelselle van muise ontdek en beskryf as "microbod- 
ie s” w eens onkunde oor hul b iochem iese  sam este llin g . 
Gevorderde selfraksioneringstegnieke bet De Duve en mede- 
werkers^ egter in staat gestel om peroksisome as aparte entiteite 
afsonderlik van kontaminerende lisosome te beskryf. Sedert- 
dien is 'n  steeds stygende aantal (tans ongeveer 50) oksidatiewe 
en ander ensieme wat in die membraan of in die granulêre 
matriks van die organel gelokaliseer is, ontdek.^ K atalase, 
betrokke by die peroksidatiew e o f katalitiese afbraak van 
waterstofperoksied (H ,0 ,), word algemeen as merkerensiem vir 
peroksisom e gebruik, en ontwikkeling en toepassing van 'n 
sitochemiese metode vir hierdie ensieni deur Novikoff et ah'* 
het bewys dat katalase-positiewe strukture (mikroperoksisome) 
in feitlik alle soogdierselle gevind word.

Volgens hul sedimentasie in sukrosegradiente is die matriks 
van peroksisome (mikroperoksisome) digter as dié van mito­
chondria o f lisosome.^ Die enkel membraan wat die organel

omring, word dikwels in ’n noue assosiasie met membrane van 
die gladde endoplasmiese rctikulum gevind. In die lewer- en 
nierselle van sommige soogdiere word digte, semikristallyne 
nuklediede  (fig. 1), wat uit aggregate van uraatoksidase bestaan, 
gevind. Die ensiem kataliseer die oksidasie van uraat met die 
vorming van allantoien. Aangesien die mens en sekere hoëre 
ape nie die venuoë besit om uriensuur effektief te oksideer nie 
(en dus aan sekere tipes Jig onderbew ig is), word hierdie 
nukleoiede nie in die primate en die mens gevind nie. 'n  Verdere 
sem ikristallyne struk tuur wat veral in die m em braan van 
nierperoksisome gevind word, is sogenaamde m arginale plate 
en daar is goeie bewyse dat die B-isosiem van L-B-hidroksisuur- 
oksidase die hoofbestanddeel van die plate is.*

Iliogenese  van p e ro k s iso m e . W eens die m orfologiese 
assosiasie tussen membrane van peroksisome en dié van die 
gladde endoplasmiese retikulum, het Novikoff en Holtzmann'’ 
foutiewelik voorgestel dat nuwe peroksisome deur afstulping 
vanaf die gladde endoplasmiese retikulum ontstaan. A1 die sta­
dia in die biogenetiese proses is nog nie volledig bekend nie, 
m aar die opeenvo lgende  stappe behels w aarskyn lik  die 
volgende:’ sintese van peroksisomale proteiene in vry ribosome 
in die sitop lasm a, tesam e met "n s in jaa lpep tied  met die 
kenmerkende 3 karboksiterminale aminosure Ser(S)-Lis(K)- 
Leu(L) —> ontbloting van die SKL-motief —> koppeling met 
mem braanreseptor(of-reseptore) —> vervoeroordie membraan 
na die peroksisom ale matriks-in-wording. Daar bestaan nog 
groot onduidelikheid oor die aard van die reseptor(e) en die 
m eganism es van pep tied-resep tor-in teraksie  (byvoorbeeld

FIG U U R  I: Rotlew ersel: Peroksisom e (enkel py ltjies) bevat eiektromUgte nukleoiede (N), en kan onderskei word van 
lisosom e (L). G: G olgi-kom pleks: M: M itochondria: C: Senlrioot; GL: G likogeen, K: Kern. (X 27.600).
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moontlike betrokkenheid van ’n hitteskokprotei'en).* Nuwe 
peroksisom e kan vanaf “v o lw a sse ” peroksisom e deur 
eenvoudige afstulping ontslaan (vergelyk mitochondria); dit is 
interessant dat, evolusionêr gesien, die eerste peroksisoom, soos 
mitochondria, waarskynlik deur endosimbiose'' in eukariotiese 
selle beland hot.

Een hipotese oor hul tllogenie is dat peroksisome oorblyf- 
sels is van primitiewe organelle wat alle suurstofmetabolisme 
beheer bet. Toe fotosintetiese bakterieë begin bet om suurstof 
te produseer en die in die atmosfeer begin akkumuleer, 
sou die gas waarskynlik hoogs toksies vir die meeste selle 
gew ees bet. D ie doel van peroksisome was waarskynlik om 
die intrasellulêre konsentrasie van te verminder. M ito­
chondria wat later ontwikkel het, k on ook  van intrasellulêre 
Oj ontslae raak deur oksidatiewe fosforilasie. D ie verskil is 
dat mitochondria ATP in die proses produseer en peroksisome 
nie.

D ie  b elangrikste  fu n k s ie s  van p eroksisom e bebels  
boofsaaklik:'”

- ekstramitochondriale B-oksidasie van vetsure;
- sintese van plasmalogene en ander eterlipiede;
- metabolisme van waterstofperoksied (H^Oj) o f peroksiso-

male respirasie;
- diverse funksies soos glukoneogenese, katabolisme van

puriene (nie by hoër ape en die mens nie) en poliamiene,
ontgiftiging van etanol.

In die meeste soogdierselle is mitochondria die belangrikste 
organel \nJi-oksidasie. In selle soos dié van die lewer, nier, 
bruinvet, derm en spier maak B-oksidasie in peroksisome 
egter ’n belangrike bydrae tot die metabolisme van substrate 
wat swak deur mitochondria hanteer word, byvoorbeeld baie 
langketting versadigde vetsure (BLKVS, C 24:0 - 26:0) en 
langketting on versadigde vetsure (C 22:1). Verder dra hierdie 
proses in peroksisome by tot die sintese van galsure deur 6- 
oksidasie van die syketting van cholesterol en lewer dit onder 
andere asetiel-K oA  vir ’n verskeidenheid van anaboliese 
funksies.

Dit is van kliniese belang om te onthou dat a-oksidasie  
van sekere vetsure ook in peroksisome kan plaasvind. So ’n 
vetsuur is fitaansuur, ’n dieetbestanddeel wat veral in suiwel- 
produkte gevind word (daaglikse inname 50-100 mg). In 
sekere peroksisoom siektes is a -oksidasie  van fitaansuur 
gebrekkig en is bepaling van die sirkulerende vlakke van dié 
suur van diagnostiese belang.

Plasmalogene  vorm ongeveer 5-20% van die fosfolipiede 
wat in die membrane van soogdierselle gevind word. Hulle 
is veral besonder volop in breinmiëlien (vorm ongeveer 80- 
90% van die etanolam ienfosfolipiede van witstof). Verder is 
plaatjie-aktiveringsfaktor ’n eterlipied met ’n spesifieke  
fisiologiese funksie." A lle peroksisoom ensiem e wat by die 
sintese van plasmalogene betrokke is, is membraangebonde: 
asiel-KoA-reduktase (vorming van langkettingalkohole) is 
aan die sitosolkant van die membraan geleë, terwyl dihidrok- 
siasetoonfosfaat-asetieltransferase en alkiel-dehidroksi- 
asetoonfosfaatsintase na die matriks van die organel gerig is.'^

Respirasie in peroksisom e  bebels die vorming van H^Oj 
deur verskeie oksidases en afbraak van H^Oj deur katalase. 
Soveel as 20% van die suurstofverbruik van die lewer mag 
vir hierdie reaksies aangew end word. Substrate vir die 
oksidases is onder andere urate, L-a-hidroksisure, D- en L- 
aminosure, substrate vanaf 6-oksidasie, poliamiene, glutariel- 
KoA en oksalaat. D ie HjO^ wat gevorm word en nie deur 
katalase verwyder kan word nie, word in die sitosol deur 
glutatioonperoksidase gemaktiveer. Peroksisoomrespirasie is

dus belangrik vir verwydering van enige oormaat reduserende 
radikale (sonder generasie van energieryke verbindings soos 
ATP) en beskerm ing van selle  teen H^O .̂ D ie treffende 
verm eerd erin g  van p ero k siso m e  in b r u in v e tw e e fse l  
ged uren de ad aptasie  teen  k o u e '’ is ’n r e fle k s ie  van  
eersgenoem de funksie.

S o o s  reeds verm eld , is  p ero k siso m e in p la n tse lle  
(glioksisom e) onontbeerlik vir glukoneogenese."' Glukoneo­
genese vanaf aminosure begin dikwels met deaminering en 
die peroksisome van menslewer bevat tw ee deaminases wat 
uitsluitlik in peroksisome gelokaliseer is ” (serien:piruvaat- 
aminotransferase; alanien:glioksalaat-aminotransferase).

Die drie poliam iene wat in feitlik alle eukariotiese selle  
gev in d  w ord, is p u tressien , sperm id ien  en sperm ien . 
L aasgenoem de tw ee word in rotlew er deur ’n peroksi- 
soom ensiem  tot putressien, 3-am ino-propioonaldehied en 
HjOj gekataboliseer."' D ie f is io log iese  funksies van die 
poliamiene is nog totaal onduidelik, maar onlangse bewyse 
dat hulle belangrike moduleerders van funksie van ioonkanale 
mag w ees,’’ regverdig verdere ondersoek van die moontlike 
rol van peroksisome in hul metabolisme, veral by primate en 
die mens.

O ntgiftiging van etanol word hoofsaaklik deur die sito- 
solensiem , alkoholdehidrogenase, gekataliseer. Peroksisome 
dra egter by tot opruiming van etanol veral by hoe konsen- 
trasies van die alkohol, deur middel van die peroksidatiewe 
reaksie van katalase. Chroniese behandeling van rotte met 
etanol lei tot induksie van katalase in die miokard - ’n 
moontlike beskermingsmeganisme.'*

Peroksisoom siektes:'^^^  O ngeveer vyftien  g en etiese  
siektes wat as gevolg van foute in die ontwikkeling o f  in die 
samestelling van peroksisome ontstaan, is reeds beskryf.^' 
Oorspronklik is hierdie sindrome volgens die omvang van 
die biogenetiese fout en die graad van verlies aan peroksi- 
soom funksies in drie groepe verdeel.^^

GroepA  behels algehele verlies van peroksisoomfunksies 
en morfologies geen aantoonbare peroksisome in lewer- o f  
nierselle nie. D ie prototipe van hierdie groep is die serebro- 
hepatorenale sindroom van Zellw eger (ZS), wat gewoonlik  
lei tot dood voor die ouderdom van een jaar en, onder andere, 
gekenmerk word deur verskillende grade van psigomotoriese 
vertraging. T w ee verdere sindrom e van hierdie groep, 
naamlik neonatale adrenoleukodistrofie (N A L D ) en infan- 
tiele Refsumsindroom (IRS) word as ligter grade van ZS 
beskou. S leg s en kele  gev a lle  van ’n vierde sindroom , 
hiperpipekoliese asidem ie (HPAD), is beskryf.”

D ie twee sindrome in Groep B  (verlies van “verskeie” 
peroksisoom funksies) is rh izom eliese chondrodysplasie  
punctata (RCDP) en sogenaamde pseudo-2^11wegersindroom 
(PZS). D ie fenotipe van RCDP is feitlik dieselfde as dié van 
ZS, maar hierdie pasiënte kan biochem ies onderskei word,“  
terwyl PZS-fenotipe dieselfde is as in ZS (behalwe vir erger 
grade van retinitis pigmentosa) maar ’n “nontiale” aantal 
peroksisome word in die lewer gevind.

Die belangrikste sindroom in Groep C  (verlies van ’n 
enkele peroksisoomfunksie) is X-gekoppelde adrenoleuko­
distrofie (X A L D ) wat die m ees algem een-voorkom ende  
peroksisoomafwyking is (insidensie van 1:20000 - 30000) 
en veroorsaak word deur ’n mutasie in lignoseroiel-K oA- 
ligase met gevolglike gebrekkige aktivering van BLKVS. In 
X A L D  is daar variërende grade van p sig o m o to r ie se  
vertraging, sekere visuele afwykings, maar ’n normale gesig- 
skedel-morfologie. Verdere sindrome in hierdie groep behels 
verskeie gebreke in enkele peroksisoom ensiem e: asiel-KoA- 
oksidasegebrek (pseudo-NALD),^^ trihidroksicholestanoiel-
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K oA -ok sid asegeb rek ,“  b ifu n k sion ele  proleïengebrek^^ 
(fenotipe soos in N ALD), en tiolasegebrek,”  wat fenotipies 
ooreenstem met ZS, maar biochemies is plasmalogeensintese 
normaal. Primêre hiperoksaalurie, tipe 1 (PHl)^* ontstaan as 
gevolg  van alanieniglioksilaat aminotransferasegebrek en 
word gekenmerk deur herhalende nierstene en nierversaking 
voor die ouderdom van 20 jaar. Dit is ironies dat gebrek aan 
die ensiem , katalase wat algem een as merkerensiem vir 
peroksisome gebruik word, slegs aanleiding gee tot gingivi­
tis in sekere pasiënte.”

Bogenoem de indeling wat op die graad en omvang van 
die kliniese voorkoms (fenotipe) gebaseer is, is besonder 
verwarrend, veral vir die kliniese sindrome in Groepe A en 
B waar aansienlike kliniese oorvleueling tussen pasiënte 
gevind word. Navorsing oor die peroksisoomsiektes word 
dus vera! op d ie ontrafeling van d ie g en o tip e  van die 
verwarrende groep van afwykings gerig:

Geneties is alle peroksisoom afwykings wat tot dusver 
beskryf is, behalwe X ALD, outosom ale resessiew e siektes. 
In XALD-pasiënte is ’n mutasie op distale Xg beskryf, wat 
dan aanleiding gee tot die kenmerkende enkelensiemgebrek. 
Indien moontlike genetiese afwykings as basis gebruik word, 
kan peroksisoomsiektes (ongeveer 15 volgens huidige kennis) 
in tw ee groepe onderverdeel word:

- Defekte in die biogenese van peroksisome: (peroksiso- 
male biogenetiese defekte o f  PBD):

Hierdie groep behels die vier sindrome van Groep A (naamlik 
ZS, N A LD , IRS en HPAD) tesame met die RCDP-sindroom  
in Groep B hierbo. D ie fenotipiese voorkoms van die pseudo- 
Z ellw egersin d room  (PZ S, Groep B h ierbo) word tans 
betwyfel. Soos reeds vermeld, vereis effektiew e biogenese 
van peroksisome die aanwesigheid van ’n tripeptiedsinjaal 
(SKL) by die karboksiterminaal van proteiene bestem vir 
peroksisome.^ Daar is bew yse dat ’n verdere sinjaalpeptied, 
naamlik aminoterminale 11 -aminosure, noodsaaklik is vir die 
inkorporasie van tiolase-ensiem proteiene in peroksisome.”  
Peroksisomale proteiene mag dus moontlik die organel deur 
twee roetes bereik.

voer. Herstel van funksie kan alleen plaasvind wanneer elke 
sellyn die genetiese produk wat in die ander sellyn gebrekkig 
is, kan verskaf. Sellyne wat mekaar dus op hierdie wyse 
“kom plem enteer”, m oet afsonderlike genotipes verteen- 
woordig.

T oep assin g  van h ierd ie  tegn iek  het b ew y s dat 16 
komplementasiegroepe (en dus genotipes) in pasiente van 
die PBD-groep onderskei kan word.^' D ie fundamentele 
molekulêre defekte in drie van hierdie komplementasiegroepe 
is reeds ontdek, naamlik:

- in k o m p lem en ta s ieg ro ep  10 g ee  ’n punt m utasie  
aanleiding tot defektiewe sintese van ’n 35 kD integrale 
membraanproteïen van peroksisome;”

- in komplementasiegroep 2 is ’n defek in die reseptor vir 
die SKL-sinjaalpeptied beskryf;’*

- in komplementasiegroep 11 mag mutasies in die gene vir 
’n 70 kD integrale membraanproteien van peroksisome 
moontlik van belang w ees.”

In ’n onlangse beskrywing^' van 173 pasiente met kliniese 
fenotipes wat op moontlike peroksisoomafwykings gedui het, 
is gevind dat 37 (21%) van die pasiente verteenwoordigend  
was van EED. Tien komplementasiegroepe is by 93 pasiente 
(54%) met PBD en een van drie fenotipes (ZS, N ALD  o f  
IRD) gevind; 43 pasiente (25%) het tot ’n enkele komple­
mentasiegroep wat met die RCDP-fenotipe geassosieer was, 
behoort. Dit is insiggewend dat 10 pasiente slegs geringe 
kliniese afwykings (kongenitale katarakt en oorlewing tot 
die 5e dekade) vertoon het.

D ie verskeidenheid diagnosties-biochem iese afwykings 
en m oontlike terapeutiese ingrepe van toep assin g  op  
peroksisoomsiektes sal nie verder hier bespreek word nie.^  ̂
Dit is duidelik dat doeltreffende diagnose en rasionele terapie 
afhanklik sal w ees van die verdere ontrafeling van die 
genetiese basis (onder andere deur komplementasie-analise) 
van siektes van die peroksisoomorganel.

S u m m a r y

- E n k e l p ero ksiso m a le  ensiem gebreke  (enkelensiem -
defekte, EED )

Hierdie groep sluit die sew e sindrome in wat in Groep C 
ingedeel is, plus drie “nuwe” EED’s, naamlik dihidroksiase- 
toonfosfaat-asieltransferase,’' alkieldihidroksiasetoonfos- 
faatsintase”  en glutariel-K oA-oksidase.”  D ie feilbaarheid 
van ’n indeling en diagnostiese beleid wat op die fenotipiese 
voorkoms gebaseer is, word bew ys deur die feit dat die EED 
wat in verwysings 24, 26, 27, 31 en 32 beskryf is, dikwels 
kliniese beelde vertoon wat ooreenstem met die PBD-groep 
afwykings.

D ie genetiese en biochemiese abnormaliteite wat die EED- 
groep onderlê, is duidelik, maar die genotipiese afwykings 
wat die sindrome van die PBD-groep veroorsaak, is gladnie 
volledig bekend nie. Hierdie betrokke 5 sindrome is beskryf 
toe kennis oor die struktuur en funksies van peroksisome 
nog besonder gebrekkig was. Groot vordering met die 
ontrafeling van die genetiese afwykings in hierdie sindrome 
is egter gemaak deur middel van die tegniek van kom ple- 
mentasie-analise.^'* D ie beginsel van die tegniek is dat 
fibroblaste van tw ee pasiënte wat albei ’n afw esige  o f  
gebrekkige peroksisoomfunksie vertoon, geinduseer word om 
te versm elt. D ie  g e v o lg lik e  m ultinukleêre se lle  word 
ondersoek vir hul vermoë om die gebrekkige funksie uit te

Peroxisom es are round or oval cytoplasm ic structures which 
are especially prominent in liver and kidney cells. Catalase, 
involved in the catabolism o f hydrogen peroxide, is regarded 
as a marker enzym e for these organelles, and it is now ac­
cepted that catalase-positive microperoxisomes are found in 
all eucaryotic cells except mature red blood cells. Crystal­
loid inclusions or marginal plates, which contain the B-iso- 
zyme o f  L-a-hydroxy-oxidase, are found in renal peroxi­
som es, while liver peroxisomes o f  rodent and most other 
species (except primates and humans) show crystalloid in­
clusions or nucleoids which represent aggregates o f  urate 
oxidase. The matrix o f the organelle contains an impressive 
array o f  oxidative and other enzym es (approximately fifty). 
All proteins destined for peroxisomes are synthesized in free 
ribosomes in the cytoplasm and contain one, or possibly two, 
import signals: a carboxyterminal tripeptide, SKL, while an 
aminoterminal undecapeptide may be essential for the in­
corporation o f  various thiolase enzym es. N ew  peroxisomes 
may arise by budding from mature organelles.

Peroxisom es are involved in the extramitochondrial 6- 
oxidation o f fatty acids and are especially important in chain- 
shortening o f  very long chain fatty acids (> C 22). They con­
tribute to synthesis o f bile acids through 6-oxidation o f  the 
side-chain o f  cholesterol. Alpha-oxidation o f  fatty acids (e.g. 
phytanic acid) also occur in peroxisomes.
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Membrane-bound enzym es o f peroxisomes (e.g. acyl-CoA  
reductase) are important in the synthesis o f plasmalogens 
and other ether lipids, which may form 80-90% o f the eth- 
anolamine phospholipids o f  white matter.

Approximately 20% o f the oxygen consumption o f  the 
liver may be due to peroxisomal respiration which involves 
a wide variety o f  oxidases. The latter may utilize substrates 
such as urates, L -a-hydroxy-acids, D- and L-amino acids, 
6-oxidation  m etabolites, polyam ines, glutaryl-C oA  and 
oxalate. The hydrogen peroxides formed are catabolized by 
catalase and peroxisom es are therefore important for protec­
tion o f  cells against HjO^ and reducing equivalents.

Peroxisom es in plant cells (glyoxysom es) are essential 
for gluconeogenesis. Peroxisom es in animal cells may con­
tribute to this process through several transamination reac­
tions. These organelles are also important in the catabolism  
o f polyam ines such as spermine and spermidine, which may 
function as modulators o f  ion channels in cell membranes.

Peroxisomal diseases which may arise from genetic faults 
in the biogenesis o f  the organelle or aberrant targeting o f  
one or more proteins to the peroxisome were originally di­
vided into three clinical phenotypic groups based on the ex ­
tent o f  loss o f  peroxisomal functions. The prototype o f the 
first group is the cerebro-hepato-renal syndrome o f  Zellweger 
(ZS), the result o f  virtually com plete cessation o f  biogenesis 
o f peroxisom es, generalized loss o f  peroxisomal functions 
with a fatal outcom e usually within the first year Syndromes 
which are regarded as milder variants o f  ZS include infan­
tile Refsum disease (IRS) and neonatal adrenoleukodystrophy 
(N ALD ). However, the most prevalent peroxisomal diseases 
are those characterized by a single enzym e deficiency. The 
prototype o f  this group is X-linked adrenoleukodystrophy 
(X A LD ) with an incidence o f  1:20(XX) to 1:30000 caused by 
a mutation in lignoceroyl-C oA -ligase with resultant inad­
equate activation o f  very long chain fatty acids. A ll clinical 
syndromes except X ALD  are autosomal recessive diseases.

Classification o f  these diseases based on clinical pheno­
types is confusing, due, inter alia, to the overlap in clinical 
manifestations in the various syndromes. Application o f  the 
technique o f  complementation analysis have shown that per­
oxisomal diseases can be divided into sixteen genotypes. Such 
studies provide a more rational classification o f  the confus­
ing group o f  genetic diseases and have furthermore led to 
the elucidation o f  the fundamental molecular defects in some 
o f these complementation groups. These defects include im ­
paired synthesis o f  35 kD- or 70 kD-integral peroxisomal 
membrane proteins in com plem entation groups ten and 
eleven respectively and defects in the receptor for the SKL- 
signalpeptide in complementation group two.

In a large series o f  173 patients with clinical phenotypes 
suggestive o f  peroxisom al diseases, it was found that 37 
(21%) represented single enzym e deficiencies while in 136 
(79%) o f  patients biogenetic peroxisomal defects were dem­
onstrated. Ten complementation groups were found in the 
latter group w hile individual patients could be classified in 
one o f  the three phenotypes (ZS, N ALD  or IRD). In view  of 
the belief that peroxisomal diseases are invariably fatal at a 
relatively young age it is surprising that 10 (6%) patients 
were in their fifth decade and had relatively mild clinical 
features such as congenital cataract.
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Masjienvisie in die landbou
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U lTTR EK SEL
Hierdie artikel bied 'n oorsig oar die gebruik van masjienvisie in die landbou. Landbou word in 'n meer natuurlike omgewing as die 
meeste industriele take bedryf war meebring dot landbou-outomatisasie grootliks steun op robotstelsels met goed ontwikkelde 
waarnemingsvermoens. Vir sulke stelsels is masjienvisie 'n onontbeerlike komponent. In hierdie artikel word daar met voorbeelde 
aangetoon dat die toepassings van masjienvisie in die landbou reeds wydverspreid is, en dat daar nog vele potensiële toepassings is. 
Daar word ook aangetoon dat masjienvisie in die landbou nie net potensiële finansiële voordele inhou nie, maar dat dit ook kan hydra 
tot verbeterde lewensgehalte vir landbouwerkers, en selfs ook vir plaasdiere.

A b s t r a c t  

Machine vision in agriculture
This paper provides an overview o f  the use o f machine vision in agriculture. Agriculture is practised in a more natural environment 
than most industrial undertakings, implying that agricultural automation requires robotic systems with well developed sensory abili­
ties. For such systems, machine vision is an essential component. In this paper examples are used to show that the use o f  machine 
vision is already widespread in agriculture, and that there are many more potential applications fo r  this technology. It is also indicated 
that machine vision in agriculture does not only hold potential financial advantages, but that it can also contribute to improved quality 
o f life fo r  agricultural workers, and even fo r  farm  animals.

INLEIDING

In die menslike waarnemingstelsel kom sowat twee derdes van 
die brein se ongeveer drie miljoen inkomende inligtingdraende 
vesels vanaf die Met twee oë (of een bewegende oog), is 
driedim ensionele beeldvorm ing en voorwerplokalisering  
moontlik, en is deteksie van die teenwoordigheid van voorwerpe, 
herkenning van voorwerpe, en inspeksie (tipies deur middel van 
voorwerpvorm en tekstuur), eenvoudige take vir ’n mens. Weens 
die veelsydigheid daarvan is visie die belangrikste menslike 
sintuig. Verskeie pogings word deur navorsers aangewend om 
dit in die vorm van masjienvisie na te boots vir toepassing in 
modeme outomatisasiestelsels. Die ontwikkeling van masjien­

visie was een van die belangrikste faktore wat bygedra het tot 
die oorgang van tweedegenerasie-robotte (vir gebruik in goed 
gestruktureerde omgewings) na derdegenerasie-robotte (vir 
gebruik in meer natuurlike omgewings), en wat steeds hydra 
tot verdere ontwikkelings op die gebied van sogenaamde 
intelligente robotstelsels.

Daar is ’n hele aantal landboutake wat reeds baie suksesvol 
gebruik maak van masjienvisie-gebaseerde robottegnologie en 
outomatisasie, terwyl etlike ander landboutake ook met groot 
vrug daarvan gebruik kan maak. Vir die ingenieur wat op die 
gebied van landbou-outomatisasie werk, is die moontlikhede 
(en ook die uitdagings) wat deur masjienvisie-tegnologie gebied 
word, baie groot. Die doel van hierdie artikel is om ’n oorsig te


