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* Lipidy jsou vedle sacharidu a bilkovin zakladnimi stavebnimi kameny zivé hmoty.

* Z chemického hlediska je to heterogenni skupina latek, kterou v zivé prirodé
spojuje jejich biologicka uloha v organismu.

* PUvodné byly jako lipidy oznacovany latky nerozpustné ve vodé a rozpustné
v organickych rozpoustédlech; jsou to estery MK (karboxyl.kys. + alkohol)

* dnes je znamo, ze existuiji lipidy

* nepolarni (hydrofobni), napr. estery cholesterolu, triacylglyceroly, které jsou ve vodé
nerozpustné, a

 polarni (hydrofilni), napr. gangliosidy, které jsou ve vodé rozpustné.

* Slouzi jako

e zasobarna energie, izolatory, strukturni soucasti membran a prekurzory pro radu
dulezitych sloucenin, které se ucastni regulacnich mechanismd.



71. Lipidy

Se déli na Slouzi jako
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MaStné kyseliny (M L& Aselina rr;éselné

H3C/\)-LDH

schematické oznaceni CN:p, kde CN je celkovy pocet atomU C v molekule a p
pocet dvojnych vazeb.

MK jsou karboxylové kyseliny s linearnim retézcem
jejich obecny vzorec je R-CO-OH,

U ¢lovéka maji MK prakticky VidK sudy pocet atomu C (2 - 30) a pocet dvojnyc
vazeb muze byt O - 6. Podle jejich poctu rozliSujeme

nasycené (Zzadna dvojna vazba),
mononenasycené (1 dvojna vazba) a
vicenenasycené (polynenasycené; 2 - 6 dvojnych vazeb) mastné kyseliny.

Dvojné vazby maji vzdy tzv. pentadienové usporadani, tj. mezi dvéma dvojnym
vazbami jsou vzdy 2 jednoduché (-C=C-C-C=C-).

Poloha prvni dvojné vazby od karboxylového konce se oznacuje symbolem Ax,
od metylového konce symbolem n-x nebo vx.

Znaceni n-x je praktictejsi, protoze kyseliny stejné metabolicke rady maiji vzdy
stejnou hodnotu x, zatimco u znaceni A je x rozdilné a to v zavislosti na poctu
atomu C danych MK.

Prehled dulezitych MK krevni plazmy je uveden v tabulce.

Nejvyznamnéjsi zdroje
jednotlivych druhu
mastnych kyselin

olej z pSeniénych klicka 6,0
uzena makrela 5,7

Mononenasycené ¢/100g

Omega-6 g/100g
bodlakovy olej

(svétlice barvifska) 76,8
olej z hroznovych

seminek 66,3
sluneénicovy olej 62,7
kukufiény olej 54,3
sOjovy olej 53,4
olej z vlaiskych ofechu 53,0
bavinikovy olej 51,7
olej z pSeniénych klicku 47,6
margarin 41,0
sezamovy olej 39,2
Omega-3 g/100g
Inény olej 53,3
olej z trescich jater 23,9
Inéna seminka 16,3

konzervovana tresci jatra11,6
olej z vlasskych ofechu 10,4
fepkovy olej 8,7
susené vlasské ofechy 7,5
sojovy olej 6,9

olivovy olej 72,7
fepkovy ole] 57.9
husi sadlo 57,2
pekanové ofechy 45,0
liskové ofechy 42,1
sezamovy olej 41,6
veprove sadlo 41,5
palmovy olej 37,2
praiené pistacie 35,5
mandle 345
Nasycené g/100g
kokosovy tuk 86,5
palmojadrovy tuk 815
kakaové maslo 59.4
strouhany kokos 56,9
maslo 53,4
palmovy tuk 49,1
50% smetana 41,6
syr s modrou plisni 28,2
husi sadlo 27,7
bavinikovy olej 25,9

Zdroj: http://frida.fooddata.dk



MK

Podle prfitomnosti dvojné vazby
* nasyceneé,
* nenasyceneé.

Podle délky retézce
* mastné kyseliny s kratkym retézcem (C4—C6);
* mastné kyseliny se stredné dlouhym retézcem (C8—C10);
* mastné kyseliny s dlouhym retézcem (C12—C18) - nejcastéjsi vyskyt u vyssich ZivocichU;
* mastné kyseliny s velmi dlouhym retézcem (> C18).
Podle struktury retézce
* linedrni — vétsing,
* rozvétvené — méne Casté, napr. kyselina isovalerova.
Podle toho, zda je lidské télo umi syntetizovat, nebo je musi pfijimat potravou

* esencialni
* neesencialni

https://www.wikiskripta.eu/w/Mastn%C3%A9 kyseliny



https://www.wikiskripta.eu/w/Mastn%C3%A9_kyseliny

72.MK

Podle prfitomnosti dvojné vazby

Podle délky retézce

* mastné kyseliny s ................ retézcem (C4-C6);
* mastné kyseliny se .....ccccceeevevvvnvnnennnes retézcem (C8—C10);
* mastné kyseliny s ......cccccuu.... retézcem (C12—-C18) - nejcastejsi vyskyt u vyssich zivocichu;
* mastné kyseliny s ......ccceeeueneene. retézcem (> C18).
e Podle struktury retézce
®  reeeeeereeeeees — vétsina,
®  rrcrrerrerrenrenes — méne casté, napr. kyselina isovalerova.

Podle toho, zda je lidské télo umi syntetizovat, nebo je musi pfijimat potravou

https://www.wikiskripta.eu/w/Mastn%C3%A9 kyseliny



https://www.wikiskripta.eu/w/Mastn%C3%A9_kyseliny

Zapamatujte si z kazde skupiny 3 MK
E—L

mastna
kyselina

butanové
hexanovd

oktanova
dekanovd
dodekanova
tetradekanova
hexadekanova
oktadekanova
eikosanovd
dokosanova
tetrakosanova
hexakosanova
oktakosanovd
triakontanova

dotriakontanové
tetratriakontanovd

potet
atomt
uhliku

4
&

8
10
1z
14
ie

1g
20
22
24
26
28
30

32
34

Nasycené mastné kyseling vyskytujici se v tucich

trividini
hazev

maselna
kapronovd
kaprylova
kaprinové
laurové
mypristové
palmitovd
stearové
arachova
behenova
lignoeerovi
cerotovd
montanovi
melissova

lakeerova
gheddovd

S —————

zdrof: zpracovano podle V05 a upraveno

Nenasycené mastné kyseling s jednou dvojnou vazbou

mastnad
kyselina

decenova
decenova
dodecenovd
dodecenova
tetradecenovd
tetradecenova
tetradecenovd
hexadecenové
hexadecenova
oktadecenova
oktadecenova
oktadecenovd
oktadecenovd
oktadecenovd
oktadecenova

zdrof: zpracovano podie V05 a upraveno

pof:’et
atomii

uhliku

10
10
12
12
14
14
14
16
1e
18
1g
18
1g
1g
18

poloha
dvojné
vazby

O 5 6 6 D H N M A D A D

BoR
HoR

izomer

cis
cis
cis
cis
cis
cis
Cis
Cis
trans
¢is
trans
cis
trans
cis
trans

trividini
nazev

obtusilova
kaprolejova
linderova
laurolejova
tsuzuova
fyseterovd
mypristolejova
palmitolejovi
palmitelaidova
petroselinova
petroselaidova
olejova
elaidovd
asklepova
trans-vakcenova

mastna
kyselina

hexadekadienové
oktadekadienova
oktadekadienovd
oktadekadienova
eikosadienovd
dokosadienova

po&'et
atomii
uhliku

lée
18
18
1g
20
22

Nenasycené mastné kyseling se dvéma dvojngmi vazbami

dpofoha
vojngch

vazeb

9,12

9,12

9,12
12,15
11,14
13,16

Nejvgznamnéjsi nenasycenou mastnou
kyselinou se dvéma dvojngmi vazbami
Jje kyselina linolova.

[zomer ti"f‘ffﬁl’hf
ndzev
Z,Z
o linolové
E,E linolelaidova
Ei 2

=it raracovann aoctle VR a (inrEvens



73. Kterée MK jste si zapamatovali?



c4
Cé6
C8
Ci10

C12

Ci14

C16

C18

C20

C22

C24

C26

Nasycene MK

ocet uhlikd Trividlni ndzev

Maselna
Kapronova
Kaprylova

Kaprinova

Laurova

Myristova

Palmitova

Stearova
Arachova

Behenova

Lignocerova

Cerotova

Systematicky nazev

Butanova
Hexanova
Oktanova

Dekanova

Dodekanova

Tetradekanova

Hexadekanova

Oktadekanova

Eikosanova

Dokosanova

Tetrakosanova

Hexakosanova

B N

Kyselina palmitova

B SOV PN

Kyselina stearova

Veskereé zivocisné tuky, napr. maslo,
sadlo, ghi, maso, vejce, uzeniny, syry,
smetana. Také kokosovy, palmovy a
palmojadrovy tuk.

Cukrovinky, sladké pecivo, cokolady.



74. Uved'te 5 zdroju mastnych kyselin



Mononenasycenée MK
omega 7 aomega 9

e Rostlinné tuky * arasidy
* Rostlinné oleje e pekanove, makadamové, liskové
e Seminka orechy, mandle, pistacie
« Ofechy * dynova cCi slunecnicova seminka
e avokado
Mezi atomy C je jedna dvojna vazba ° sIuneEnicovV, Fepkovy'/, sezamov{/,
olivovy olej

- snizuji LDL a zvysuji HDL,
- stabilizuji glykémii a
- zvySuiji citlivost na inzulin

WHO: 10-15% prijmu energie



Polynenasycene MK jsou esenciaini - nutne

/ 4 y
ziskavat
Z potravy

Omega 3 * Omega b6
* Kyselina alfa-linolenova (ALA) * kyselina linolova (LA): slunecnicovy,

. \é%?ﬁ:cyﬁh a chia seminkach, repkovém oleji a vlasskych ku kuncny’ dv nov SOJOV?/ makovy,

] pupalkovy olej, orechy vlasskeé, para,

* Kyselina eikosapentaenova (EPA) pekanové, mandle p|StaC|e

* morské ryby, -losos, sled, tunak, sardinky.

* protizanétlivé a kardioprotektivni ucinky. * V organismu se meni na kys

* zlep3uje naladu a dudevni zdravi. arachidonovou.
* Kyselina dokosahexaenova (DHA) * Z ni vznikaji produkty chranici sliznici

« v mofskych rybach zaludku a zaroven se hodi pro spravne

» dUlezitd pro spravny vyvoj mozku, zraku a nervové srazeni krve.

soustavy.
* vliv na kognitivni funkce, pamét a uceni. * Nevyhodou kysellny arachidonové j jei

tvorba nékterych prozanétlivych latek.

* DuleZity je dostateCny pfijem, nikoliv
nadbytecny.

https://www.brainmarket.cz/nase-novinky/proc-je-
dulezite-mit-spravny-pomer-omega-3-a-6/ Pomér omega 6 a omega 3 by mél byt nizsi nez 5:1
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795. Polynenasycene MK jsou esenciaini - nutne

) 4 y
ziskavat
Omega 3 Omega 6
®  icsessssasesasesesnnsssasasasessssnsasasasanns (ALA) O (LA) Slunecn|covy’
. ‘é?elgﬁggﬁh a chia seminkach, repkovém oleji a vlasskych kukuncny’ dv nov SOJOV?/ ma ovy,
pupalkovy olej, orechy vlasskeé, para,
®  icseecssesesasesesansssasasasessssnsasasasanes (EPA) pekanove, mandle p|stac|e
* morské ryby, -losos, sled, tunak, sardinky.
* protizanétlivé a kardioprotektivni ucinky. *V Orgamsmu se meni na
e zlepSuje naladu a duSevnizdravi.  ceieeiciiiiiiiiiiiiiiiiiiiiniiitintineinsanes
S e e ser e sereae snnenes (DHA) * Z ni vznikaji produkty chranici sliznici
« v mofskych rybach zaludku a zaroven se hodi pro spravne
. ggjlljﬁiz;céypro spravny vyvoj mozku, zraku a nervové srazeni krve.
* vliv na kognitivni funkce, pamét a uceni. * Nevyhodou kysellny arachidonové j jei

tvorba nékterych prozanétlivych latek.

* DuleZity je dostateCny pfijem, nikoliv
nadbytecny.

https://www.brainmarket.cz/nase-novinky/proc-je-
dulezite-mit-spravny-pomer-omega-3-a-6/

Pomér omega 6 a omega 3 by mél byt nizsi nez 5:1
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76. Uvedte

* Doporuceny pomér omega zZ a Priklady zdroji omega 3 MK
omega 3 nenasycenych MK ettt ettt st



Transmastné kyseliny (TMK)

* Nejhorsi druh MK

e KV riziko

e Zvysuje LDL cholestero
* Snizuje HDL cholestero
* Vznik pfi ztuzovani rost

innych tuku

* hranolky
* majonéza
e susenky
* chipsy

e fast food



77. Transmastne kyseliny (TMK)

* Nejhorsi druh MK * hranolky
e KV riziko * Majonéza
® rrrcrereerneeenes LDL cholesterol e susenky

® reeerrrrneennnenene HDL cholesterol * chipsy

* Vznik pfi ztuzovani rostlinnych tuku e fast food



Jednoduche lipidy

estery MK s jedno- nebo vicesytnymi alkoholy (sytnost alkoholu je
dana poctem OH- skupin alkoholu). Nejdulezitejsi jsou estery
mastnych kyselin s trojsytnym alkoholem — glycerolem. Podle
poctu esterifikovanych hydroxylovych skupin jsou rozliSovany
mono-, di- a triacylglyceroly.

Triacylglyceroly (TAG) jsou hlavni soucasti pokrmovych tuku a Poise natvorbé  Je potiebny kvorb
oleju, v lidskem organismu jsou pritomny v krevnim séru a jsou hormonui membrdn bunék

hlavni soucasti tukové tkané. Vedle nich jsou v séru pritomny jesté

estery mastnych kyselin s cholesterolem, a dale neesterifikovany
cholesterol a neesterifikované mastné kyseliny.

Cholesterol patri mezi steroidy, je soucasti membran vsech télnich

v . / o wi. v g . 25% cholesterolu Potrebujeme ho
bunék a prekurzorem steroidnich hormonu, zlucovych kyselin a wytkivd mozek k syntéze vitaminu D
vitaminu D. 2 pokozky
Estery mastnych kyselin s aminoalkoholem sfingosinem se Y
nazyvaji ceramidy, u Cloveka jsou pritomny napr. v mozkové tkani. Y S s
Mezi jednoduché Iipid?/ dale fadime vosky — estery mastnych ), DL
kyselin s alifatickymi alkoholy, které se v lidském organismu v >

nevyskytuiji.

Umoiriuje télu Pomaha udrzovat integritu
tvoiit zlué strevni vystelky



78. Jako roli ma v tele cholesterol?

CO MA V TELE NA STAROST CHOLESTEROL

Popiste podle obrazku




Slozenée lipidy

* v molekule lipidu pritomna vedle MK a alkoholu jeste dalsi slozka (kyselina
fosforecna, sacharidy, proteiny

* Podle slozky, ktera je soucasti lipidu, se rozlisuji rizné typy slozenych lipidu
(fosfolipidy, glykolipidy, lipoproteiny).

» Fosfolipidy vznikaji esterifikaci OH- skupiny glycerolu na tretim atomu C
#fosfoacylglyceroly) nebo OH- skupiny sfingosinu (sfingomyeliny) kyselinou
osforecnou. Ta je dale esterifikovana jestée aminoalkoholy nebo aminokyselinami
(fosfatidylcholin, fosfatidylethanolamin, fosfatidylserin).

* Glykolipidy

obsahuji ve své molekule sacharidovou slozku,

u zivoCichl se jedna o galaktosu (zivocisné glykolipidy jsou odvozeny od sfingosinu)
u rostlin o glukosu.

prenosem galaktosy na ceramid vznika cerebrosid,

* pokud vstoupi do molekuly vice cy.kerm'/chljéednotek a kyselina neuraminova,
vznikne gangliosid; oba jsou dulezitou slozkou nervovych tkani i mozku
(myelinové pochvy nervu).



79. Slozeneé lipidy
* v molekule lipidu pritomna vedle ...... R jeste dalsi slozka (kyselina

* Podle slozky, ktera je soucasti lipidu, se rozlisuji rizné typy slozenych lipidu
(fosfolipidy, glykolipidy, lipoproteiny).

® Fvverrrnnn vznikaji esterifikaci OH- skupiny glycerolu na tretim atomu C
#fosfoacylglyceroly) nebo OH- skupiny sfingosinu (sfingomyeliny) kyselinou
osforecnou. Ta je dale esterifikovana jestée aminoalkoholy nebo aminokyselinami
(fosfatidylcholin, fosfatidylethanolamin, fosfatidylserin).

e obsahuji ve své molekule sacharidovou slozku,

* u zivoCichu se jednd o galaktosu (Zivocisné glykolipidy jsou odvozeny od sfingosinu)
e urostlin o glukosu.

e prenosem galaktosy na ceramid vznika cerebrosid,

* pokud vstoupi do mo.Iekngovicve. cukernych jednotek a kyselina neuraminova,
vznikne g..........; 0ba jsou dulezitou slozkou nervovych tkani i mozku (myelinové
pochvy nervu).



Fosfolipidy

 zakladnim stavebnim materialem bunécnych membran vsech bunék lidského téla

 ovlivnuji integritu bunécnych membran, ¢cimz zabranuji pronikani skodlivych latek do
bunék.

e umoznuji transport dulezitych latek pres buné¢nou membranu v obou smérech.
* nejvetsi mnozstvi v krvi a nervoveé tkani, ale fosfolipidy jsou pritomny vsude.

* v plicich: jsou zarovnany svymi ocasy (hydrofobni) smérem k lumen alveoll a
povrchové napéti je neprimo umeérné jejich hustoté na jednotku plochy. Béhem
inhalace, jak se bubliny roztahuji, se molekuly fosfolipidu od sebe vzdaluji a zvysuiji
povrchové napeéeti. Na druhé strané se behem vydechu priblizuji k sobé a snizuiji je.

* Vhodny, promysleny prisun fosfolipidu ve stravé pfrispiva ke snizeni
celkového cholesterolu a jeho LDL frakce.



https://www.spirulina.pl/zdrowie/cholesterol-czym-jest.html

Fosfolipidy

e Arasidy, vlasské orechy ;
* vejce , zejmena zloutky;
* ryby a morské plody ;

* sojove boby ;

* rostlinné oleje.

* Alkohol
* nici molekuly fosfolipidu

* zvysuje pomer cholesterolu k
fosfolipidum v membranach
nervovych bunék —

* To zhorsuje enzymatickou ochranu
lipidu proti oxidaci a samotna
membrana se stava tuzsi.

* V pripade jater vede snizeni
mnozstvi fosfolipidl v bunécénych
membranach k fibroze tohoto
organu.


https://www.spirulina.pl/orzechy/orzechy-arachidowe.html
https://www.spirulina.pl/orzechy/orzechy-wloskie-jak-wplywaja-na-zdrowie-i-urode.html
https://www.spirulina.pl/zdrowie/jajka-co-w-sobie-kryja.html
https://www.spirulina.pl/zdrowie/ryby-rodzaje-i-wplyw-na-zdrowie.html
https://www.spirulina.pl/owoce-morza/owoce-morza-dlaczego-warto-je-jesc.html
https://www.spirulina.pl/wskazowki-zdrowotne/soja-superzywnosc-ktora-smakuje-tym-czym-chcesz.html

80. Fosfolipidy
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Y jsou zarovnany svym| ocasy (hydrofobnl) smérem k lumen “"C"“ s a
povrchove napéti je neprimo umeérné jejich hustoté na jednotku plochy Béhem
inhalace, jak se bubliny roztahuiji, se molekuly fosfolipidl od sebe vzdaluji a
zvysuji povrchové napéti. Na druhé strané se behem vydechu priblizuji k sobé a
snizuji je.

* Promysleny prisun fosfolipidu ve stravé prispiva ke snizeni
celkového a jeho LDL frakce.




Ktere lipoproteiny jsou pro organismus
prospesne?

* Lipoproteiny jsou nejdulezitéjsi transportni formou lipidu v krevni plazmé-
lipidy v plazmé cirkuluji ve formé lipoproteind, které jsou rozpustné ve vodé

* Hydrofobni lipidy — estery cholesterolu a TAG — jsou obklopeny polarnimi
lipidy (prevazné fosfatidylcholinem a sfingomyelinem), neesterifikovanym
cholesterolem a specifickymi proteiny, které se nazyvaji apolipoproteiny (apo).

* \Vznikne tak hydrofilni micelarni komplex, ktery je rozpustny ve vodném
prostredi plazmy, a umozniuje katalytické plsobeni enzymu na fazovém
rozhrani.

* Lipoproteiny jsou prevazne kulovitého tvaru a podle velikosti a hustoty je
délime na jednotlivé tridy, jak ukazuje tabulka 4.2.



Protein

ELFO* (agarosa) Hustota (g/ml) (%)
(1]

* CM — chylomikrony; VLDL —

M start 90-1 000 <0,95 1-2 98-99 stfevo
lipoproteiny o velmi nizké
VLDL pre-beta 30-90 0,95 - 1,006 7-10 90-93  jatra (stfevo) hustoté; IDL — lipoproteiny o
stredni hustoté; LDL -
25-30 1006-1,019 11 89  zviDL lipoproteiny o nizké hustoté;
HDL — lipoproteiny o vysoké
LDL beta 20-25 1,019 - 1,065 21 79 z VLDL hustoté
*ELFO — elektroforeticka
- 27,5-26,0 1,025 -1,034 pohybl iVOSt
- 26,0-25,5 1,034 -1,044
- 25,5-24,2 1,038 - 1,050
- 24,2-21,8 1,048 - 1,065
“ alfa 7,5-20 1,065-1,210 jatra, stfevo, z VLDL, CM
10-20 1,065 -1,125 33 67

7,5-10 1,125-1,210 57 43



* Tuky obsazené v potrave (exogenni) jsou

smési lipidu, které jsou
* 790% tvoreny TAG, dale

* volnym i esterifikovanym cholesterolem a
 fosfolipidy (prevazné fosfatidylcholinem).

* Traveni a vstfebavani lipidu probiha
predevsim v tenkém streve, kde se

exogenni lipidy misi s lipidy endogenniho

puvodu.

* Pri traveni se lipidy rozkladaji na

* glycerol a MK pusobenim hydrolas (lipas),

které hydrolyticky Stépi esterové vazby mezi
glycerolem a mastnymi kyselinami.
* Vlastni vstrebavani lipidu je slozity proces,
ctery kromeé syntézy endogennich
zahrnuje i distribuci MK resyntetizovanych
ipidu krvi do jater a jednotlivych t

ipidu

kani.
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Jak se stepi jednotlive |

Triacylglyceroly se

zacinaji vstrebavat v Zaludku, kde se mechanickym zpGsobem
vytvari emulze lipidd, ktera je uvolnovana do duodena.

V tenkém strevé se TAG Stépi pankreatickou lipasou (= .
lipolyza); tento enzym ma nejvétsi afinitu k esterové vazbé
nadC1 a C3 glycerolu a pusobi jen na fazovém rozhrani tuk-
voda.

Procesu se ucastni i zluCové kyseliny, které napomahaji
tvorbé micel a tak umoznuji solubilizaci lipidu ve vodnem
prostredi stfeva.

Stfevni lipasa pak stépi monoacylglyceroly na glycerol a
volné mastné kyseliny.

Volné mastné kyseliny a mono- a diacylglyceroly mohou byt
vstirebany enterocyty, ve kterych probiha reesterifikace na
triacylglyceroly.

Ty jsou pak ve formé chKIomiker transportovany lymfatickou
cestou do krevniho obéhu. Glycerol je uvolriovan do krve a
nasledné transportovan do jater, kde dochazi k jeho
fosforylaci.

Volné mastné kyseliny mohou byt téz uvolnény do krevniho
obéhu, kde jsou transportovany prostrednictvim albuminu
k potfebnym bunkam (kosterni svalstvo, myokard), ve
kterych slouzi jako zdroj energie. Ta je ziskavana jejich
odbouravanim pri tzv. b-oxidaci.
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81. Popiste podle obrazku stepeni tuku

LIsta




Lipidy
e Dulezity zdroj energie

* \/lychozi material pro tvorbu
 Signalnich molekul (steroidy, prostaglandiny, kofaktory enzymu)

e Soucast ﬁ (zejména fosfolipidy a cholesterol)
covych kyselin

* Tvorba zlu

* Lipidy
* TAG
* Fosfolipidy
* Volny cholesterol a cholesterolestery

* VVolné MK

https://is.muni.cz/el/pharm/podzim2019/FDFPB FAF/um/5 lipidy 1.pdf
vyborna ppt



https://is.muni.cz/el/pharm/podzim2019/FDFPB_FAF/um/5_lipidy_1.pdf

jsou nejvetsi lipoproteinoveé castice s vysokym obsahem TAG. Tvori se ve streve
v postprandialni fazi, na lacno jsou v enterocytech syntetizovany lipoproteiny VLDL (cca 10%
celkové produkce, zbytek je syntetizovan v jatrech). V plazmé zdravych lidi se § nevyskytuiji.

 Lipoproteiny VLDL predstavuji v organismu mobilni zasobu TAG. Proteinovou slozkou {'e z 90%
apo B48, ve stopdach jsou obsazeny apo C a apo E. Pusobenim enzymu lipoproteinové lipasy a
lecitin:cholesterol acyltransferasy (LCAT) je ¢astice VLDL metabolizovana na IDL, ktera ma méneé
TAG a apo C, vice esterl cholesterolu a apo E (dulezity pro transport esteru cholesterolu mezi
jednotlivymi lipoproteinovymi tridami). Lipoprotein IDL je v dalSi fazi katabolizovan na LDL za
Ucasti jaterni (triglyceridoveé) lipasy a LCAT, ktery je kone¢nym produktem metabolismu VLDL.

* Lipoprotein LDL transportuje v plazme pfiblizné 70% celkového cholesterolu, jeho hlavni
proteinovou slozkou je apo B100. Odbouravani LDL, a tim i regulace metabolismu cholesterolu,
probiha v perifernich tkanich za ucasti specifickych LDL-receptoru.

* Lipoproteiny HDL jsou syntetizovany prevazne v ~g?wiako primarni HDL castice diskovitého
tvaru. Dalsim zdrojem jsou zbytky membran @ & & a VLDL. Jejich hlavni funkci je transport
cholesterolu z perifernich tkani zpét do (% , kde dochazi k jeho eliminaci. Hlavni proteinovou
slozkou je apo Al. Lipoproteiny HDL nemaji afinitu k LDL-receptorum.

* Pokud dojde v této slozité metabolické kaskade k poruse rovnovahy, hovorime o tzv.
dyslipidemii (dyslipoproteinemii), ktera predstavuje zavazné metabolické onemocneéni.
https://is.muni.cz/el/pharm/podzim2019/FDFPB _FAF/um/5 lipidy 1.pdf



https://is.muni.cz/el/pharm/podzim2019/FDFPB_FAF/um/5_lipidy_1.pdf

LIPOPROTEINS CHOLESTEROL INFOGRAPHICS

Apolipoprotein
Phospholipid BHRPEE

Free cholesterol
Cholesterol ester

Triglycerides



Cholesterol a fosfolipidy

Cholesterol
* v potrave je prevazne ve volné forme,
 esterifikovany je ve strevé rychle stépen

pankreatickou cholesterolesterasou na
volny cholesterol a volné MK.

* Volny cholesterol se vstfebava do
enterocytu, kde je opét z velké Casti
esterifikovan a stava se soucasti
chylomiker.

Fosfolipidy

e v tenkém strevé hydrolyzovany plisobenim
pankreatické fosfolipasy A2, ktera
odstépuje mastnou kyselinu z C2
fosfolipidu za vzniku lysofosfolipidu.

Fat droplet

triglycerides) | Chylomicron

Esterifikace je reakce alkoholu a organické nebo
anorganické kyslikaté kyseliny, pri které vznika ester.



Stanoveni cholesterolu

* Cholesterol je v plazmé/séru
* ze 2/3 transportovan jako soucdst LDL (aterogenni ¢astice),
* asi 1/3 je vdzana na HDL (neaterogenni castice).
* Celkovy cholesterol se v plazmé nachazi ve dvou formach a to jako

e cholesterol volny (FC) - 30% a
* cholesterol esterifikovany (CE) -70%.

Toto je nutné brat v Uvahu pfi jeho stanoveni.
Nejcastéji se pouziva spektrofotometricka enzymova metoda.

* Princip metody: CE jsou cholesterolesterasou hydrolyzovany na FC a volnou MK, FC se dale oxiduje
cholesteroloxidasou na cholest-4-en-3-on a peroxid vodiku, jehoz koncentrace se po reakci s indikatorem
stanovuje.

* Princip stanoveni HDL-cholesterolu (HDL-C): lipoprotein HDL se od ostatnich lipoproteinovych Castic separuje
vysrazenim lipoproteinu obsahujicich apo B, dalsSi postup je stejny jako u celkového cholesterolu.

* Koncentrace LDL-cholesterolu (LDL-C) se obvykle urcuje vypoctem podle Friedewaldovy rovnice: LDL —C
(mmol/l) = celkovy cholesterol - TAG*0,4537 - HDL-C



Ktere parametry patri do zakladniho lipidoveho
souboru?

* Biochemicka vysetfeni lipidovych parametr( plazmy/séra jsou zaméfenad na
stanoveni rizikovych faktor( rozvoje aterosklerozy a diagnostiku lipoproteinovych
Eoruch Na zakladé stanoveni koncentraci triacylglycerolu a cholesterolu

lasifikujeme tri typy hyperlipoproteinémii:

* hypercholesterolémie (izolované zvyseni celkoveého cholesterolu, pfevazne na vrub LDL) -
stanoveni koncentrace celkového cholesterolu (volny + esterlflkovany)

* kombinovana hyperlipidémie (soucasné zvyseni cholesterolu i TAG)
* hypertriglyceridémie (izolované zvySeni TAG v kombinaci s normalnim cholesterolem).

* Pro posouzeni rizika aterosklerozy se pouziva vypocet aterogenniho indexu (Al),
predvida aterogenni riziko

* hodnoceni: nizké riziko < 0,11
* stredni riziko: 0,11-0,21
e zvySené riziko: > 0,21
* Pfed odbérem krve na analyzu lipidd

e dodrzet standardni podminky
e 2 dny pred odbérem nepit alkohol, ktery zvysuje TAG.



87. Ktere parametry patri do zakladniho
lipidoveho souboru?

B.......... vySetfeni lipidovych parametrd plazmy/séra jsou zaméfena na stanoveni
rizikovych faktoru rozvoje aterosklerozy a diagnostiku lipoproteinovych poruch.
Na zakladé stanoveni koncentraci t............... a ch.......... klasifikujeme

3 typy hyperlipoproteinémii
* huerrrreereeeneee izolované zvyseni celkového cholesterolu, pfevazné na vrub LDL) - stanoveni
koncentrace celkového cholesterolu (volny + esterifikovany)
* Kueeuueeo. h............. soucasné zvyseni cholesterolu i TAG
2 | PR izolované zvyseni TAG v kombinaci s normalnim cholesterolem.

Pro posouzeni rizika aterosklerdzy se pouziva vypocet a........... i..... (Al), pfedvida
aterogenni riziko

* hodnoceni: nizké riziko < 0,11
* stredni riziko: 0,11-0,21
e zvysené riziko: > 0,21
Pred odbérem krve na analyzu lipid(

* dodrzZet standardni podminky
* . dny pred odbérem nepit alkohol, ktery zvysuje TAG.



Zakladni pouzivane testy lipidoveho souboru a
orientacni fyziologicke rozmezi u dospelych
osob

. stanoveni koncentrace TAG (0,68-1,69 mmol/I)

. stanoveni koncentrace C-cholesterolu (3,1-5,8 mmol/l)

. stanoveni koncentrace HDL-cholesterolu (1,1-2,3 mmol/I)
. stanoveni koncentrace LDL-cholesterolu (2,2-4,5 mmol/I)

Doplnkové testy

 stanoveni koncentrace lipoproteinu a - Lp(a)
 stanoveni koncentrace Apo B (hlavni slozka VLDL a LDL)
e stanoveni koncentrace Apo Al (hlavni slozka HDL)

e ELFO lipoproteint (pouze pro dif. dg.)



82. Uvedte lipidové spektrum

nazev hodnota norma



82. Uvedte lipidové spektrum

nazev hodnota norma
e 1.TAG
* 2. celkovy cholesterol
e 3. HDL
4, LDL



Hyperlipoproteinémie — metabolickeé
onemocnhneni (dyslipidemie)

* zvysené koncentrace lipidu Ci lipoproteint cirkulujicich v plazmé
e Zvysena syntéza
* Snizené odbouravani
e Snizeni nékterych molekul (HDL)

e dochazi k nadmeérnému ukladani lipida v cévnich sténach a tkanich.
e V 60. letech minulého stoleti formuloval Frederickson

5 tylou hyperlipidemii, které charakterizoval obsahem jednotlivych lipidu a
apolipoproteinu v séru a pritomnosti * * Tyto tzv. Fredericksonovy typy |-V

byly puvodné povazovany za genotypy.

* V prabéhu Casu vsak bylo zjisténo, 7e nékteré typy mohou prechazet v jiné, at uz
dusledkem priznivého pusobeni |éCby ¢i naopak zhorSeni choroby, a jedna se tedy
jen o fenotypy.




Familiarni hypercholesterolemie
(Fredericksonuv typ |1)@=

vrozena autozomalné dominantni choroba

zvysené koncentrace cholesterolu a apolipoproteinu B
xantomatozni leze klize a slach, a
vyskyt predcasné koronarni aterosklerozy

z patofysiologického hlediska jde o poruchu funkce LDL-
receptoruy, spojené s rozvojem predcasné aterosklerozy.

u homozygotnich osob dochazi k problémim jiz ve velmi
mladém véku.




ATHERQSCLEROSIS

Familiarni dysbetalipoproteinemi
(Fredericksonuv typ lll)

« je zfidka se vyskytujici dédi¢né onemocnéni, u kterého dochézi \ ;\:! ;
* k hromadéni atypického lipoproteinu ,,B-VLDL", ktery ma v gravitacafm poli /

Py
st
e
o 3 ;
"‘-!'_‘1 ]
e

{'&\_‘«
vlastnost VLDL, pri ELFO se pohybuje v oblasti B. o0 o

» Tyto VLDL ¢astice maji vyssi pomér cholesterol/triacylglycerol nez klasické VLDL.

* V plazmé jsou zvysené koncentrace cholesterolu i TAG.

Osoby s timto postizenim maji

 vysoke riziko predcasné aterosklerdzy, xantomy, casto jsou obézni a maji
porusenou glukézovou toleranci.

* Asi polovina potomku téchto osob ma hyperlipidemii a pfiblizné stejné zastoupeny
Fredericksonuv typ Il a IV.

* Sekundarni dysbetalipoproteinemie je casto doprovodnym priznakem napr. u
tézkého diabetu nebo hypothyreozy.

* Pomeérné dobre reaﬁuje na hypolipidemickou lecbu, ale typ 3-VLDL pretrvava i po
snizeni koncentraci lipidu na fyziologické hodnoty.



Familiarni hypertriacylglycerolemie
(Fredericksonuv typ IV)

* je dédicné autozomalné dominantni onemocnéni,

 charakteristické
* zvySenymi koncentracemi plazmatickych TAG a lipoproteinu VLDL,
e a normalni, nebo lehce zvysenou koncentraci cholesterolu;

* v plazmeé nejsou pritomna ‘ ‘ '

7 patofysiologického hlediska se jedna o zvysenou tvorbu VLDL
a/nebo jejich snizené odbouravani.



Familiarni kombinovana hyperlipidemie
(Fredericksonuv typ V)

* se projevuje zvysenymi plazmatickymi koncentracemi cholesterolu i TAG
* v dusledku zvySené produkce a/nebo snizeného odbouravani VLDL, a

pritomnosti 4@ & &

* Koncentrace LDL a HDL cholesterolu jsou normalni, event. mohou byt i snizené.

* Forma genetického prenosu neni zcela jasna, znam je vyskyt atypickeé izoformy
apolipoproteinu E a zvysena koncentrace apolipoproteinu C-lII.

* U tohoto onemocnéni nejsou casté kardiovaskularni problémy v mladém veku.




Familiarni hyperalfalipoproteinemie

* je vzacneé se vyskytujici porucha charakterizovana vysokymi (az
dvojnasobnymi) koncentracemi HDL-cholesterolu, diky které

* byva zvysena koncentrace celkového cholesterolu pri fyziologickych
Ci lehce snizenych koncentracich cholesterolu LDL.

* lipoprotein HDL ma protektivni uCinky na kardiovaskularni choroby,
proto je u osob s touto poruchou snizeny jejich vyskyt.

e geneticky prenos je pravdépodobné autozomalné dominantni.



83. Jake maiji familiarni hyperlipoproteinemie
spolecné znaky ?



Sekundarni
hyperlipoproteinemie

e zahrnuji vSechny typy familiarnich a jsou
doprovodnym jevem nékterych onemocnéni
diabetes, hypothyreosa, Cushingova choroba,
pankreatitida, jaterni onemocneéni,
nedostatecnost ledvin, nefroticky syndrom,
dysgamaglobulinemie, akutni porfyrie
glykogenosa.

* Mohou byt téZ vyvolany nékterymi léky 'L;:-_
kortikoidy, diuretika, hormonalni antikoncepce i
toxickymi latkami alkohol, organofosfaty.




84. Co vyvolava sekundarni
hyperlipoproteinéemii ?
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Hypolipoprotienémie

* Velmi nizké koncentrace lipoproteinu znamenaji, stejné tak jako vysoke, poruchy lipidového
metabolismu s vaznymi zdravotnimi nasledky.

Kongenitalni abetalipoproteinémie je vzacna autozomalné recesivné prenasena choroba,

* charakterizovana neschopnosti jater a strevni sliznice syntetizovat lipoproteiny obsahujici
apolipoprotein B. Chybi CM, VLDL, sniz. chol a TAG v séru

 V postprandialni fazi tak
* nejsou v plazmé pritomna chylomikra,

* koncentrace TAG v enterocytech mohou byt az 5x vyssi nez za fyziologickeho stavu, vzhledem k jejich
nedostatecnému odsunu do lymfy.

* tato nedostatecnost ma pravdepodobne za nasledek zmeny v metabolismu lipoproteinu HDL, ktery obsahuje
(subfrakce HDL2) vice lipida pFi zachované celkové koncentraci.

* koncentrace subfrakce HDL3 je vyrazné snizena (az na 1/3 fyziologickych hodnot).

* Klinicky se tato porucha projevuje steatoreou, degenerativnimi neurologickymi zmenami a
pigmentovou degeneraci sitnice.



Kongenitalni analfalipoproteinémie,
zvana téz tangierska choroba

autozomalné recesivni, vyskyt vzacny

velmi rychly katabolismus HDL v lysozomech jater a ledvin a proto minimalnimi plazmaticke
koncentrace apolipoproteinu Al a All, i zménou jejich poméru oproti zdravym osobam.

ostatni lipoproteiny jsou zvyseny, v plazme na lacno jsou pritomna chylomikra, lipoprotein LDL ma
méné cholesterolu a vice triacylglycerol( nez za fyziologického stavu.

Klinicke pfiznaky jsou vedle zvetsenych nazloutlych tonsil, hevpatomefgalle a hromadéni ester(
cholesterolu v rohovce, stfrevni mukoze, médii cév, thymu, kizi a perifernich nervech.

Familiarni deficience apolipoproteinu C-ll je treti autozomalné recesivne prenasenou poruchou
charakterizovanou vysokou hypertriacylglycerolémii a lipoproteinovym typem V. Klinicky je
charakterizovdna ataky akutni pankreatitidy, které jsou mirnéjsi u heterozygotl nez homozygotu

Hypobetalipoproteinémie je prenasena autozomalneé dominantne a jeji vyskyt je rovnez vzacny.
Charakterizuje ji neschopnost syntetizovat apolipoproteiny B Plazmatlcka koncentrace LDL je

vyznamne snizena, konceptracg;ostatnich li e IZAH&M@*UCM nema
zvlastni klinické prlznaky, Zajimavy Je nizZsi Vyskyt koronarni sr ecnl choroby



https://is.muni.cz/el/pharm/podzim2019/FDFPB_FAF/um/5_lipidy_1.pdf

Ateroskleroza

(e

6

Aterosklerodza a jeji komplikace patri vedle karcinomu
k nejcasteéjsim pricinam umrtnosti ve vyspélych spolecnostech.

Zvysené koncentrace lipidU a patol. omega index, maji za
nasledek jejich prostup pod endotel o cévni stény.

Usazené lipidy se formuji do tzv. plaku, v jejichz okoli probiha
zanetlivy proces.

Na naruseném endotelu pak vznikaji fibrinové tromby, jejichz
dusledkem je zGiZeni tepen a kardiovaskularni onemocnéni. ~

Ucpanim cév v srdecnim svalu dochazi k infarktu myokardu,
v mozku k mozkové cévni prihode..........

Na vznik kardiovaskularnich onemocnéni ma vliv rada rizikovych
faktord, které jsou jednak primarni, neovlivnitelné (vék, pohlavi
geneticka zatéz), jednak sekundarni, ovlivnitelné (hypertenze,

obezita, zivotni styl — koureni, fyzicka aktivita, stravovani). st

XYY




85. Ateroskleroza

* A.......... a jeji komplikace patfi vedle karcinomu k nejcastéejsi H E H
pricinam umrtnosti ve vyspelych spolec¢nostech.

« ZvySené koncentrace lipidl a patol. O.... index, maji za nasledek
jejich prostup pod endotel o cévni stény.

* Usazené lipidy se formuji do tzv. p...., v jejichz okoli probiha
zanetlivy proces.

* Na narusenem endotelu pak vznikaji f........ t....., jejichz
dusledkem je z..... tepen a kardiovaskularni onemocnéni. ——

e Ucpanim cév v srdecnim svalu dochazi k infarktu myokardu,
v mozku k mozkové cévni prihodé atd.

OXOXCX

* Na vznik kardiovaskularnich onemocnéni ma vliv radar.........
faktort, které jsou jednak primarni, n............. (vék, pohlavi
geneticka zatéz), jednak sekundarni, o........... (hypertenze,

obezita, zivotni styl — koureni, fyzicka aktivita, stravovani). @t



86. Jak se projevi ateroskleroza v
organech

] o o] TR
BV 1 4T Y (U T
e V dolnich KONCEINACKH........uuviviiiiiiiiii e
® WV IEAVINACKN .. .o e e e e

LY L | =) V=TT



Dalsi poruchy lipidového metabolismu-deficity
enzymu

* Gaucherova choroba je zpusobena akumulaci glukocerebrosidu v dusledku nedostatecné aktivity B-
glukocerebrosidasy. Akutni forma je provazena neuropatiemi a postihuje centralni nervovy system.

* Niemann-Pickova choroba je zplsobena nedostatkem aktivity sfingomyelinasy a ma za nasledek hromadeni
sfingomyelinu. Akutni forma je provazena neuropatiemi, které Usti ve smrtelna psychomotoricka poskozeni.

* Krabbeho choroba je zpusobena nedostatecnou aktivitou enzymu galaktocerebrosid-B-galaktosidasy, ktera_
ma za nasledek hromadeni galaktocerebrosidu. Postihuje centralni nervovy systém a je smrtelna do sesti az
dvanacti mésicu.

* Metachromaticka leukodystrofie je zplsobena deficitem aktivity enzymu arylsulfatasy, jehoZ disledkem je
akumulace sulfoesterl cerebrosidu. Projevuje se progresivni paralyzou a mentalnim chatranim.

* Fabryho choroba je zpusobena nedostatecnou aktivitou a-galaktosidasy A, dochazi k akumulaci
ceramidtrihexosidu v centralnim nervovem systemu. Projevuje se predevSim hypertenzi, srdeCnimi potizemi,
bolestmi koncetin a zarudlymi lézemi na pokozce.

* GM2 gangliosidosa (Tay-Sachsova choroba) je zptsobena akumulaci GM2 gangliosidu v disledku
nedostatecné aktivity enzymu hexoaminidasy A. Projevuje se psychomotorickym chatranim a demenci v
casnych obdobich vyvoje.

* GM1 gangliosidosa je ZEL"Jsobena nedostatkem aktivity GM1 B-galaktosidasy a ma za nasledek hromadéni
GM1 gangliosidll a galaktosu obsahujicich oligosacharidu.

VIV

* Fukosidosa je zapricinéna nedostatecnou c¢innosti a-fukosidasy, disledkem je hromadéni sfingolipidd
obsahujicich fukosu a glykoproteinovych fragment(. Projevuje se Castymi infekcemi dychaciho traktu,
progresivnim psychomotorickym zaostavanim, zvétSenim srdecniho svalu a zbytnélou pokozkou, ktera
sekretuje velka mnozstvi slaneho potu.



U jakych dg. jsou zvysene TAG?

» exogenni TAG jsou obsazeny prevazne v chylomikronech
* endogenni prevladaji v ¢asticich VLDL.

e Zvysena koncentrace TAG je rizikovym faktorem
 aterosklerdzy
- DM )
¢ hypOfUnkce §t|'tné ila,zy Swellini"';(f:.ltlri;1 tf:;(;esocket.
o , Rough, deep or hoarse voice
* nefrotického sy
* hepatopatie

* TAG se stanovuji v plazmé nebo séru enzymovou
metodou.

Fatigue,
Memory impairment,
Depression

Shaggy hair,
Hair loss

Enlarged thyroid gland

Diminished potency and

* Princip metody: pusobenim lipoproteinové lipasy jsou
TAG hydrolyzovany na glycerol a volné MK, glycerol je - ey,
s s ’ , . ry, rough skln, Low sexu_al desire,
dale fosforylovan na glycerol-3-fosfat, ktery lze stanovit . et Syl
napr. optickym testem.



87. U jakych dg. Jsou zvysené TAG?

Doplnte onemocnéni

1
2
3
4
6
7
3

Hypothyroidism

Fatigue,
Memory impairment,
Depression

Shaggy hair,
Hair loss

Enlarged thyroid gland
Swollen face !

Swelling of the eye socket, | /
Rough, deep or hoarse voice

Diminished potency and

fertility,
Dry, rough skin, Low sexual desire,
Paresthesia, Cycle disorders

Muscle cramps



Diabeticka dyslipidemie

* Je aterogenni: zvysuje dodavku cholesterolu tkanim a zhorsuje
reverzni transport cholesterolu

e Je pro-diabetogenni: zhorsuje citlivost k inzulinu

* Inzulin
* aktivuje lipolyzu
* inhibuje oxidaci MK a ketogenezi a tvorbu TAG a VLDL v jatrech (steatdza)
* inhibuje hormon senzitivni lipazu
U DM tento ucinek chybi, coz se projevuje poruchou metabolismu
TAG a CH pri nadprodukci VLDL a LDL a zvyseni katabolismu HDL



88. Diabeticka dyslipidemie

* Je aterogenni: zvysuje dodavku ch.......... tkanim a zhorsuje reverzni
transport cholesterolu

* Je pro-diabetogenni: zhorsuje c........ k inzulinu

* Inzulin
* aktivuje lipolyzu
* inhibuje oxidaci MK a ketogenezi a tvorbu TAG a VLDL v jatrech (steatdza)
* inhibuje hormon senzitivni lipazu

U DM tento ucinek chybi, coz se projevuje poruchou metabolismu
TAG a CH pri nadprodukci .... a ... a zvyseni katabolismu ...



Bilkoviny
Aminokyseliny

* | kdyzZ jiz bylo identifikovano vice jak 250 ruznych AMK, na tvorbé

proteint se podili pouze 20 tzv. proteinogennich AMK (nékdy se uvadi
pocCet 21, selenocystein jako 21. AMK).

* \V odborné literature se nejcastéji vyuzivaji tripismenné zkratky AMK,
tvorené prevazne z prvnich 3 pismen nazvu.

» Ke srovnani podobnych sekvenci AMK v proteinech se pak spise
pouzivaji zkratky jednopismenné.



89.Bilkoviny
Aminokyseliny

* | kdyz jiz bylo identifikovano vice jak ... riznych AMK, na tvorbé
proteinu se podili pouze .. tzv. proteinogennich AMK (nékdy se uvadi
pocet .., selenocystein jako 21. AMK).

* \V odborné literature se nejcastéji vyuzivaiji t.......... zkratky AMK,
tvorené prevazne z prvnich 3 pismen nazvu.

» Ke srovnani podobnych sekvenci AMK v proteinech se pak spise
pouzivaji zkratky jednopismenné.



Aminokyseliny

Jelikoz atom C je asymetricky tzn., Ze vaze 4 rizné substituenty (karboxylovou skupinu - COOH, aminoskupinu
NH2, atom H a néjaky alifaticky Ci aromaticky zbytek - R) jsou AMK latky opticky aktivni (vyjimkou je glycin) a
daji se u nich rozlisovat dva izomery — L- a D- . Proteinogenni AMK jsou L-a-AMK . Néktere AMK ve své
molekule obsahuji dva asymetrické atomy C (threonin, isoleucin).

Zakladni charakteristickou vlastnosti AMK je jejich schopnost pusobit jako kyselina i jako zdsada — AMK jsou
tedy amfolyty.

Naboj, ktery AMK nese, zavisi na pH prostredi. Ve fyziologickém pH se vsechny AMK vyskytuji v podobé
tzv. zwitteriontu jinak oznacovaného jako amfion neboli obojetny iont, coZz znamena, Ze obe funkéni skupiny
AMK jsou v iontové podobé a nesou tedy kladny i zdporny naboj. https://cs.wikipedia.org/wiki/Aminokyselina

Obé funkcni skuEiny se vzajemné ovliviuji — skupina COO- zvySuje zasaditost aminoskupiny a skupina
NH;* zase pomaha odpuzovat H* ze skupiny COOH.

https://www.prf.upol.cz/fileadmin/userdata/PrF/katedry/biochemie/Dokumenty/Materialy k vyuce/KBC-
BCHC 6 Identifikace a vlastnosti aminokyselin.pdf



https://cs.wikipedia.org/wiki/Aminokyselina
https://www.prf.upol.cz/fileadmin/userdata/PrF/katedry/biochemie/Dokumenty/Materialy_k_vyuce/KBC-BCHC_6_Identifikace_a_vlastnosti_aminokyselin.pdf
https://www.prf.upol.cz/fileadmin/userdata/PrF/katedry/biochemie/Dokumenty/Materialy_k_vyuce/KBC-BCHC_6_Identifikace_a_vlastnosti_aminokyselin.pdf
https://www.prf.upol.cz/fileadmin/userdata/PrF/katedry/biochemie/Dokumenty/Materialy_k_vyuce/KBC-BCHC_6_Identifikace_a_vlastnosti_aminokyselin.pdf

Amlnokysellny §AM K)
e Vetsinu AMK si lidsky organismus dokaze sam
syntetizovat z meziproduktu sacharidového

metabolismu.

Vsechny Etyii atomy podilejici se na tvorbé pepti-

* Nékteré AMK si vSak vyrobit neumi a je zavisly na dové vazby (Hluté 2virazndng) le3 v jedné roving.
jejICh pFI’ij potravou (V bl'lkovina'ch), tyto AMK se Je to dano tim, Ze v disledku resonanéni stabilizace
Oznaéujf jako esencialni. Je jICh 0. md vazba mezi uhlikem a dusikem édsteény charak-

ter dvojné vazby a tim je zabranéno moznosti volné

* V proteinech jsou AMK mezi sebou vazany
tzv. peptidovou vazbou, ktera spojuje amino
skupinu jedné (-NH2) a karboxylovou skupinu (-
COOH) druhé AMK. Takto muze vznikat libovolné
dlouhy retézec AMK na jehoz N- konci se vyskytuje
AMK s volnou amino skupinou a na C-konci AMK
s volnou karboxylovou skupinou.

rotace.

 AMK v proteinech zapisujeme a pojmenovavame
od N-konce k C-konci.

* C-koncova AMK si ponechava svuj nazev, ostatni https://www.galenus.cz/clanky/P/peptidova-vazba

2amaoni koncovid —in 72 —vul



https://www.galenus.cz/clanky/P/peptidova-vazba
https://www.galenus.cz/clanky/P/peptidova-vazba
https://www.galenus.cz/clanky/P/peptidova-vazba

90. Aminokyseliny (AMK)

 Vétsinu AMK si lidsky organismus dokaze sam
syntetizovat z meziproduktl sacharidového
metabolismu.

* Nekteré AMK si vSak vyrobit neumi a je zavisly na
jejich prijmu potravou (v bilkovinach), tyto AMK se
oznacuji jako e......... Jejich.

* V proteinech jsou AMK mezi sebou vazany
tZV. Peeeeeeene vazbou, ktera spojuje a.... skupinu jedné

(-NH2) a k........... skupinu (-COOH) druhé AMK.
Takto muUze vznikat libovolné dlouhy retézec AMK

na jehoz N- konci se vyskytuje AMK s v..... amino
skupinou a na C-konci AMK s v..... karboxylovou
skupinou.

 AMK v proteinech zapisujeme a pojmenovavame
od N-konce k C-konci.

e C-koncova AMK si ponechava svulj nazev, ostatni

2amaoni koncovid —in 72 —vul

Vsechny Etyii atomy podilejici se na tvorbé pepti-

dové vazby (Zluté zvijraznény) leZi v jedné roviné.
Je to dano tim, Ze v disledku resonanéni stabilizace
md vazba mezi uhlikem a dusikem édsteény charak-
ter dvojné vazby a tim je zabranéno moznosti volné
rotace.

https://www.galenus.cz/clanky/P/peptidova-vazba
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Prehled aminokyseliR

Neesencialni a esencialni
aminokyseliny u cloveka

Neesencidlni Esencialni Semiesencialni*
Alanin Fenylalanin Arginin
Asparagin Histidin Cystein
Aspartat Isoleucin Glutamin
Glutamat Leucin Glycin
Serin Lysin Prolin
Methionin Tyrosin
Threonin
Tryptofan
Valin

*pouze v ur¢itém obdobi rustu a béhem nemoci.
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vacet standardnich aminokyselin
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Threonine (Thr)

HQN_C!‘._{E:I:_OH
LIII_
CH,
CH;
CH,

NH:
Lysine (Lys)

H
H
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Metabolismus aminokyselin

AMK jsou *
pfijimany v potravé a to v proteinech, které jsou

» peptidasami stépeny na 3

 oligopeptidy az —

* AMK a

* poté ve streve vstrebavany strevni sliznici. Peptdovy fetezes

* v krvi AMK vytvéreji Cast télesné zasoby AMK — tzv. pool AMK .. qu@_mo

* krvi jsou také pfenaseny k cilovym tkanim, kde mohou byt T v _ml“"m’“"‘”

vyuzity k syntéze plazmatickych a mtracelularmch proteinu. Qlﬁ. .‘tm‘;pm

« pti dostatku AMK dochazi k jejich degradaci e = .

https://www.vscht.cz/popularizace/doktorandi-pisou/antimikrobialni-peptidy sontive @ Yo o

aminokyseliny . . -
& O
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91. Metabolismus aminokyselin

AMK jsou ”
pfijimany v potravé a to v p......... které jsou .;; \

P.......... St€peny na '

o o........... ai

Frank Bossmaphwes MO 2006

° ...d
* poté ve strevé v..........y strevni sliznici. Pepldovy fetezes
* v krvi AMK vytvareji Cast telesneé zasoby AMK —tzv. p..l AMK, = meb_coo
7 . / v 7 v ’ /s 7 7 7 aminopeptidasa | arbox Idasa
* krvi jsou také prendadeny k cilovym tkanim, kde mohou byt e sndpep s e
vyuzity k s...... plazmatickych a intracelularnich proteinu. '” glﬁ. | d‘” .
endopeptidasa
Ve Y4 « e tripeplidasa
* pfi dostatku AMK dochazi k jejich d........ oo ‘? %
. . . . . . . . dipemidaﬁa? dipeptidasa ldipeptidasa
https://www.vscht.cz/popularizace/doktorandi-pisou/antimikrobialni-peptidy P v v

& :
aminokyselimy . . . G O
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Uved’te chemicky vzorec amoniaku:

NH,

[ u o
M eta b o I I S m u S a m I n o k S e I I n Charakterizujte amoniak z hlediska skupenstvi a fyzikalnich
vlastnosti:

»NH; je jedovaty, bezbarvy, stiplavé pachnouci plyn
»NH; je lehéi nez vzduch a pFi vdechovani lepta a poSkozuje

sliznice
Obr. 1.: stavba molekuly amoniaku. %

Degradace AMK muze probihat 4 rlznymi zpusoby, pricemz prvni 3 z nich vyuzivaji
koenzymu pyridoxalfosfatu a tvori s nim tzv. Schiffovu bazi

1. dekarboxylace (dochazi k odstépeni CO, za katalyzy dekarboxylasou a vzniku
biogennich aminu- senzoricky aktivni latky, napf. v syrech)

2. transaminace (reakce aminokyseliny s ketokyselinou, kdy dojde k vymenée amino-
a keto- skupiny, reakce je katalyzovana transaminasami), nevratna reakce

3. zmeéna R - dehydratace

4. oxidacni deaminace; dochazi k odstepeni NH; a oxidaci na ketokyselinu, vznikly
NH; (épavek) je odbouravan v tzv. mocovinovém cyklu

7

Mocovinovy cyklus probiha v Q;’ v hepatocytech a to castecné v cytosolu a

castecné v mitochondriich.
Konecnym produktem je mocovina, ktera je krvi transportovana do ledvin a
nakonec vylucovana moci.




Uved’te chemicky vzorec amoniaku:

NH,

| | u
9 2 M eta b o I I S m u S a m I n O k S e I I n Charakterizujte amoniak z hlediska skupenstvi a fyzikalnich
u vlastnosti:

»NH; je jedovaty, bezbarvy, stiplavé pachnouci plyn
»NH; je lehéi nez vzduch a pFi vdechovani lepta a poSkozuje

sliznice
Obr. 1.: stavba molekuly amoniaku. %

Degradace .................... muze probihat 4 riznymi zpusoby, pricemz prvni 3 z nich vyuZivaji
koenzymu pyridoxalfosfatu a tvofi s nim tzv. Schiffovu bazi (obrazek 5.4):

1 PR dochazi k odstepeni CO, za katalyzy dekarboxylasou a vzniku biogennich
aminu- senzoricky aktivni 1atky, napr. v syreczh

2. e (reakce aminokyseliny s ketokyselinou, kdy dojde k vymeéne amino- a
keto- skupiny, reakce je katalyzovana transaminasami), nevratna reakce

3. ZMENAR .ocererereereeieecccnnennes

7i S o) ([ =T ol | S (dochazi k odstepeni NH; a oxidaci na ketokyselinu,

vznikly NH; (¢pavek) je odbouravan v tzv. mocovinovém cykIu)
Mocovinovy cyklus probiha v g? V eereeeeeereenensenens .. ato castecné v cytosolu a ¢astecné




Nadmerneé vylucovani AMK moci se nazyva
aminoacidurie

e primarni aminoacidurie je zplUsobena vrozenou metabolickou poruchou a

* sekundarni aminoacidurie, kterou zpusobuje budto onemocnéni jater, nebo
porucha funkce ledvinnych tubuld.

e Viz tabulka



Homocystinurie

1:200 000 retardace, tromboembolické komplikace

Cystinurie
1:7000-1:20000

tvorba ledvinovych kamen jiz v détstvi, cystinové krystalky v moci

Cystindza
1:40 000

postihuje rizné organy: jatra, slezinu, ledviny, kostni dren, lymfatické uzliny a ocni rohovku
renalni rachitida, trpasli¢i vzrast, tubularni acidéza, hypokalemie a retinopatie
postizeni glomerull s proteinurii a postupnym selhanim ledvin, retinopatie

a) infantilni — tézka funkce ledvin neni vyrazné narusena, cystinové krystalky v rohovce, leukocytech a v kostni dreni

b) juvenilni

c) c.dospélych
Fenylketonurie (hyperfenylalaninemie)
1:10000

hromadéni fenylalaninu v krvi (snaha o metabolizaci pres fenylpyruvat) a jeho vylu¢ovani do
moce; potiZze s krmenim, zvraceni, opoZzdény vyvoj, nelécena f. - téZké mentalni postizeni

Tyrosinemie |
1:100 000

vylucéovani 4-hydroxyfenylpyruvatu pri normalni dieté; - tyrosin v krvi i moci, - methionin a a-
fetoprotein v krvi, poSkozeni jater a ledvin

Tyrosinemie Il (Tyrosinemie) - tyrosin v modi i krvi; zanét a nasledné Iéze v oku a na kizi, nékdy mentalni retardace

Alkaptonurie vyluéovani homogentisatu do moce; tmavnuti moce po vystaveni vzduchu a slune¢nimu zareni,
1:250 000 nebo po zalkalizovani, pozdéji artritické zmény

Leucindza (Maple syrup urine disease)
1:200 000

sladka viiné moci, vyluovani a-oxoderivatll AMK — Leu, lle a Val moci, hypoglykemie, acidéza,
letargie, ztrata chuti k jidlu a zvraceni; neni-li zjiSténa vcas, vede k tézkému poskozeni mozku a
smrti;

Okulokutanni albinismus

typu l
1:10000

Uplna absence melaninu, projevujici se na pokoZce, na vlasech i na ocich, dochazi k postizeni

ONEMOCNENI/
INCIDENCE

- homocystein v krvi, dislokace ¢ocky, deformity kosti, skoliéza, patologické zlomeniny, mentalni

porucha metabolismu methioninu
— defekt enzymu
cystathionin-B-syntasy

defekt ledvinové tubularni
reabsorpce - porucha transportu
AMK — Cys, Lys, Arg

porucha transportu cystinu

pres membranu lyzosoml

- hromadéni

krystalk( cystinu v makrofazich

defekt v preméné fenylalaninu
na tyrosin - nedostatkem enzymu fenylalaninhydroxylasy

deficit fumarylacetoacetathydrolasy

nedostatek jaterniho enzymu
tyrosinaminotransferasy
defekt homogentisatoxidasy

defekt dekarboxylasi
(nefunguje preména a-oxokyselin na acylCoA)

nepritomnost nebo nedostatek enzymu tyrosinasy, kterd
pfeménuje tyrosin na melanin


https://zdravi.euro.cz/clanky/fenylketonurie-dieta-a-dusledky/
https://zdravi.euro.cz/clanky/fenylketonurie-dieta-a-dusledky/
https://zdravi.euro.cz/clanky/fenylketonurie-dieta-a-dusledky/
https://zdravi.euro.cz/clanky/fenylketonurie-dieta-a-dusledky/
https://zdravi.euro.cz/clanky/fenylketonurie-dieta-a-dusledky/
https://zdravi.euro.cz/clanky/fenylketonurie-dieta-a-dusledky/
https://zdravi.euro.cz/clanky/fenylketonurie-dieta-a-dusledky/

Jakou maiji proteiny v organismu funkci?
Protein, z rec. proteios, ces. prvotni, primarni,

hlavni
* Polypeptidovy retézec bilkovin je slozeny ze 100 az 1000 proteinogennich AMK

vzajemne spojenych peptidovou vazbou

* Spojenim 2-10 Ci 11-100 AMK vznikaji dipeptidy, tripeptidy, oligopeptidy a
polypeptidy.

* Proteiny se lisi sekvenci — poradim - AMK

* VV organismu peptidy vznikaji stepenim bilkovin nebo syntézou z AMK.

* Mezi peptidy patri
* hormony (insulin, kortikotropin, endorfiny),
 glutation (silny antioxidant)
* nektera ATB (antimikrobialni peptidy z jedu divokych vcel)
 cytostatika
* jedy



93. Jakou maiji proteiny v organismu funkci?
Protein, z rec. proteios, ces. prvotni, primarni,

hlavni
* Polypeptidovy retézec bilkovin je slozeny ze 100 az 1000 proteinogennich AMK

vzajemne spojenych p.......... Y
* Spojenim 2-10 Ci 11-100 AMK vznikaji dipeptidy, tripeptidy, oligopeptidy a
polypeptidy.
* Proteiny se lisi sekvenci — poradim - AMK
* \V organismu p...... vznikaji s......m bilkovin nebo s....... z AMK.
* Mezi peptidy patri
* h...y (insulin, kortikotropin, endorfiny),

* g.......n (silny antioxidant)
* nektera ATB (antimikrobialni peptidy z jedu divokych vcel)



Protein vs. peptid

* Nejednotnost hranice mezi peptidy a bilkovinami je dana tim, ze drive
platilo:

* do poctu 50 AMK se jedna o peptid,

* pri vyssim poctu pak o bilkovinu.

* V soucasnhosti je posuzovana pomerna molekulova hmotnost (M), kdy
do hodnoty M =10 000 jde o peptid, nad tuto hodnotu o bilkovinu. To
odpovida zhruba 100 AMK.

https://cs.wikipedia.org/wiki/B%C3%ADlkovina



https://cs.wikipedia.org/wiki/Relativn%C3%AD_molekulov%C3%A1_hmotnost
https://cs.wikipedia.org/wiki/B%C3%ADlkovina

Rozdéleni proteint

Na rozdéleni protein( neexistuje Zzadny univerzdlni systém, mliZeme je klasifikovat z nékolika hledisek.
Na zakladé rozpustnosti a tvaru
 globularni - sféroproteiny (napfr. albumin, globuliny; jsou rozpustné ve vodé a svym tvarem se blizi kouli) a

* fibrildrni — skleroproteiny, které jsou ve vodé nerozpustné, maji vlaknitou strukturu a v organismu plni podpurnou a
strukturni funkci (napf. kolagen, keratin).

Podle slozeni

e jednoduché (obsahuji pouze AMK)

* slozené (obsahuji i nebilkovinnou cast - napt. lipidy - lipoproteiny, sacharidy - glykoproteiny, nukleotidy - nukleoproteiny).
Z hlediska vyskytu v organismu je lze rozdélit na

* svalové, krevni (plazmatické) a mlééné.

Podle funkce, kterou v organismu zajistuji, je madzeme rozdélit na:

. . enzymy - katalyzuji biochemické reakce (podrobnéji viz kapitola 7)

* - strukturalni proteiny — pfevazné fibrilarni, plni podptrné funkce, poskytuji bunéénou nebo télesnou oporu (kosti,
Slachy a klze - kolagen, vlasy a nehty — kreatin)

* - transportni proteiny — pfenos latek krevnim obéhem nebo pfes bunécnou membranu (albumin — bilirubin, mastné
kyseliny; transferin — Zelezo; lipoproteiny — cholesterol; hemoglobin — kyslik)

kontraktilni proteiny- aktin a myosin, fibrilarni, umozniuji pohyb (kontrakci a relaxaci) svald

protilatky — imunoglobuliny, obrana proti infekci

hormony — regulacni funkce (insulin)



94. Rozdéleni proteinu

Na rozdéleni protein( neexistuje Zzadny univerzdlni systém, mliZeme je klasifikovat z nékolika hledisek.
Na zakladé rozpustnosti a tvaru

L - S - sféroproteiny (napf. albumin, globuliny; jsou r.......é v. v..é a svym tvarem se blizi kouli) a

e f.......i—skleroproteiny, které jsou ve v..é n......... é, maji vlaknitou strukturu a v organismu plni podpUrnou a strukturni funkci
(napr kolagen, keratin).

Podle slozeni

e J........e (obsahuji pouze ...)

e S.....6 (obsahuji ... i n........... u C..t - napt. lipidy - lipoproteiny, sacharidy - glykoproteiny, nukleotidy - nukleoproteiny).

Z hlediska vyskytu v organismu je lze rozdélit na
* svalové, krevni (plazmatické) a mlééné.
Podle funkce, kterou v organismu zajistuji, je madzeme rozdélit na:

. . e....y - katalyzuji biochemické reakce (podrobnéji viz kapitola 7)

. Servnrreees | proteiny — prevazné fibrilarni, pIni podplrné funkce, poskytuji bunéénou nebo télesnou oporu (kosti, Slachy a
kuze kolagen, vlasy a nehty — kreatin)

. | ST i proteiny — pfenos latek krevnim obeéhem nebo pfes bunécnou membranu (albumin — bilirubin, mastné
kysellny, transferin — Zelezo; lipoproteiny — cholesterol; hemoglobin — kyslik)

. . k.......... i proteiny- aktin a myosin, fibrilarni, umoznuji pohyb (kontrakci a relaxaci) svalu

. . p........y — imunoglobuliny, obrana proti infekci

. h.....y — regulacni funkce (insulin)



Struktura proteinu
https://youtu.be/wvTv8TqWC48?si=BUyV3-s-
Qv3VeziK

Primarni struktura polypeptidového
e urcena poradim jednotlivych AMK
* je geneticky kddovana v DNA
 ovliviuje biologickou aktivitu (ndhrada jediné AMK muize snizit, nebo Gplné odstranit biologickou aktivitu
proteinu, ¢imZ muize byt pricinou mnoha dédicnych poruch).
Sekundarni struktura
* Je prostorové usporadani retézce AMK

 vznika tvorbou vodikovych mustkl (mezi atomem kysliku z —CO- skupiny a vodiku ze skupiny —NH-,
pripadné —OH) a

* zaujima tvar a — Sroubovice (v ramci stejné oblasti fetézce) nebo B — skladaného listu (mezi dvéma fetézci
nebo z rdznych oblasti jednoho retézce).

* sekundarni struktury velkych bilkovin jsou organizovany do domén, jejichz vzajemné vztahy popisuje

e Terciarni struktura

* Je to energeticky nejvyhodnéjsi konformace, ktera je udrZzovana disulfidovymi mustky, iontovymi a
hydrofobnimi interakcemi.

 Bilkoviny tvorené dvéma nebo vice polypeptidovymi retézci (podjednotkami) zaujimaji
e Kvartérni strukturu.
Proteiny tedy délime na primarni, sekundarni, terciarni a kvartérni.


https://youtu.be/wvTv8TqWC48?si=BUyV3-s-0v3VezfK
https://youtu.be/wvTv8TqWC48?si=BUyV3-s-0v3VezfK
https://youtu.be/wvTv8TqWC48?si=BUyV3-s-0v3VezfK
https://youtu.be/wvTv8TqWC48?si=BUyV3-s-0v3VezfK
https://youtu.be/wvTv8TqWC48?si=BUyV3-s-0v3VezfK

95. Struktura proteinu

* Co mUze zpUsobit ndhrada i jediné AMK v peptidovém retézci?



Stépeni proteint
https://youtu.be/vwiwtY4kuUQ?si=SPRW1JH
* Potravou prijaté proteiny jsou L6|TM8mkg_

. Ktrévicim traktu postupné rozstépeny proteolytickymi enzymy — proteasami na molekuly peptidu,
teré jsou

 dale hydrolyzovany pusobenim aminopeptidas na jednotlivé aminokyseliny.

* aminokyseliny miZou slouZit jako zdroj stavebnich jednotek pro syntézu telu vlastnich proteinu -
proteosyntézu, nebo jsou

» degradovany a vyuzity jako zdroj energie.

* Endogenni proteiny (uvolnéné do obeéhu starnutim bunék) jsou
* opét stépeny proteolytickymi enzymy az na jednotlivé AMK, které jsou
» dale vyuzity pro novou proteosyntézu.
* v krevnim obéhu proto dochazi ke zménam koncentraci nekterych proteint v prabéhu nékolika
hodin nebo dnu.
 Za fyziologickych podminek neni vétsSina proteint vylucovana modi.
* Glomerularni filtraci se do moce dostavaji pouze bilkoviny s molekulovou hmotnosti mensi nez
60 000 (napr. amylasa).

* Takto mohou do moce pfechazet i urcité fragmenty imunoglobulind, které jsou produkovany u
nekterych typu kostnich nadoru a jejich nalez ma proto znacny klinicky vyznam.



https://youtu.be/vwlwtY4kuUQ?si=SPRW1JHL6ITM8mkg
https://youtu.be/vwlwtY4kuUQ?si=SPRW1JHL6ITM8mkg

96. Stépeni protein

slinme Zldzy (glanduls salivaria):

pfiuEni, podiazykovd, podielising

ustni dutina {cavum ons

y B

zuby (dantes) - hitan (pharymx)

jicen (esophagus)

jatra thepear) —_ __zaludek (ventriculus)

Hutnik (vesica fellea)-—

dvanacinik nebo-li dvandcternik | slinivka brisni (pankreas)

{duodeniam)
tusté sifevo (iInfestinum crassom)
tenke stravo (infestinum fenue): — —~ - slopé stinvn (cancum),

skldicd e = bEnik () tractnik (coban) - vzostupry, pHEny a sestuony,
# kydalnibu [fuwm) —_ konetnik [rechum],

— = fiini pdvor [anis)

cervovity piivések [appendix) gp—

http://www.studiumbiochemie.cz/travicisoustava.html

Potravou prijaté proteiny jsou

Endogenni proteiny

* Jaké bilkoviny se vylucuji do
1[0 o/ R


http://www.studiumbiochemie.cz/travicisoustava.html

Které bilkoviny patri mezi reaktanty akutni
faze?

4 sevruznych koncentracich vyskthJe cela rada s rozlicnou

funkci, vétsina z nich je syntetlzovana Y

Specifickou skupinu tvori tzv. reaktanty akutni faze zanétu,

* coz jsou proteiny menici svoji koncentraci v odpovedi na akutni zanet nebo u nekroz tkane. Podle
toho jestli jejich koncentrace klesaji Ci stoupaiji, rozlisujeme
tzv. negativni respektive pozitivni reaktanty akutni faze.

* K negativnim reaktantum se radi albumin, prealbumin a transferin a

* k pozitivnim reaktantim C-reaktivni protein, al-antitrypsin, fibrinogen,
haptoglobin a ceruloplasmin.

* Dalsi vyznamnou skupinou proteinl jsou imunoglobuliny (Ig) — protilatky, které jsou
produkovany B-lymfocyty a pfimo se ucastni imunitni odpovedi (humoralni imunita).
Imunoglobuliny Ize rozdelit do peti trid: I1gG, IgA, IgM, IgD a Igk. Prehled klinicky
vyznamnych plazmatickych proteint a priciny zmén JEJICh koncentraci ukazuje tabulka

https://youtu.be/x-UpE 2KVtg?si=OntXESivmiGONIPI



https://youtu.be/x-UpE_2KVtg?si=OntXESivmiGONIPI
https://youtu.be/x-UpE_2KVtg?si=OntXESivmiGONIPI
https://youtu.be/x-UpE_2KVtg?si=OntXESivmiGONIPI

97. Které bilkoviny patri mezi reaktanty akutni
faze?

* V krevni plazme se v ruznych koncentracich vyskytuje cela fada proteinu s rozlicnou funkci,
vetsina z nich je syntetizovana v iz

Specifickou skupinu proteinl tvori tzv. reaktanty akutni faze zanétu,
. coiﬂ'sou proteiny menici svoji koncentraci v odpovedi na akutni zanet nebo u nekroz tkane. Podle toho

{'cgst i jejich koncentrace klesaji Ci stoupaji, rozliSujeme tzv. negativni respektive pozitivni reaktanty akutni
daze.
* K negativnim reaktantim se rfadi a................. R o T R SO
e k pozitivnim reaktantim C.........cccevvuvreerenne. L 0L, N ,
o D 7 o

* Dalsi vyznamnou skupinou proteinl jsou imunoglobuliny (Ig) — protilatky, které jsou
produkovany B-lymfocyty a pfimo se ucastni imunitni odpovedi (humoralni imunita).
Imunoglobuliny [ze rozdelit do peti trid: 1gG, IgA, IgM, IgD a IgE. Prehled klinicky
vyznamnych plazmatickych proteinQ a priciny zmen jejich koncentraci ukazuje tabulka

https://youtu.be/x-UpE 2KVtg?si=OntXESivmiGONIPI



https://youtu.be/x-UpE_2KVtg?si=OntXESivmiGONIPI
https://youtu.be/x-UpE_2KVtg?si=OntXESivmiGONIPI
https://youtu.be/x-UpE_2KVtg?si=OntXESivmiGONIPI

Prealbumin

al-antitrypsin
(al-inhibitor
proteas)

al-kysely
glykoprotein
(orosomukoid)

Haptoglobin

transport hormont stitné zlazy

nejvyznamnéjsi transportni
protein, udrzeni onkotického
tlaku, proteinova rezerva
organismu

inhibitor serinovych proteas
(napf. elastasa)

inaktivace progesteronu,
ovliviiuje farmakokinetiku
bazickych farmak

vychytava volny hemoglobin a
transportuje ho do
retikuloendotelialniho systému
k odbourani

vazba a pfenos médi (vaze az
90 % médi v séru), oxidasova

a7 frea vl b s B n R o

malnutrice

akutni faze zanétu
jaterni poruchy
maligni tumory
ztraty bilkovin
akutni faze zanétu
jaterni léze
nekrdzy tkani
maligni tumory
ztraty bilkovin
malnutrice

plicni choroby
tézké jaterni
poskozeni

chronické infekce mocovych
cest

dehydratace
prajmy

akutni a chronické zanéty
maligni tumory
nekrdzy

nefroticky syndrom hematologické abnormality

malnutrice
kachexie

vrozena deficience
- onemocnéni plic
(emfyzém) a jater
(cirhdza)

jaterni poskozeni
akutni rendlni
poskozeni
malnutrice
kachexie
peroralni
antikoncepce

jaterni
onemocnéni
hemolytické
anémie

Wilsonova choroba
podvyZiva
At ids

pobyt ve zneliSténém ovzdusi
gravidita

akutni a chronické zanéty
maligni tumory
kolagendzy

stresovy syndrom

akutni zanéty
maligni tumory
infarkt myokardu

akutni a chronické zanéty
maligni tumory

araviAiFA



98. Co zvysSuje/sni:$i

e odbouravani bunék .......cccoceeeiriiiriiininnnee,
* snizena syntéza nebo zvyseneé ztraty mocCi.......cccuueveenenee.

Proto neékdy z diagnostického hlediska staci prukaz prltomnostl @
ve vzorku, jindy je nutné stanovit koncentraci %% £* k cemuz v klinické
biochemii slouzi cela rada technik od nespeuﬂckych testu az po
specialni specifické metody.







K ¢emu slouzi ELFO?

Eleroioretic iy GOlAr Sara
T I T T T T B

: ii?? alfa 1 globulin
Fyziologicka koncentrace celkovych plazmatickych @ je 65-85 g/I, ~— Z':jff:f::n
* ‘. dehydratace, intenzivni cviceni, infekce, nadory - beta 2 globulin

* { GIT nadory, onemocnéni jater, podvyZiva gama globulin
Jednou ze zdkladnich technik diagnostiky proteinu je elektroforéza, pfi

které se @ déli na 5 frakci (zén) podle pohyblivosti v elektrickém poli
na: it AN e
1) albumin — relativni zastoupeni: 52-68 % L
2) al — globuliny — relativni zastoupeni: 2,4-4,4 %
3) a2 — globuliny — relativni zastoupeni: 6,1-10,1 %
4) B - globuliny — relativni zastoupeni: 8,0-14,5% s o o o v 1 mﬁ:ﬁ: . 2
nﬂmi-‘uﬂn o R
5) y- globuliny —relativni zastoupeni: 10,0-21,0%. g 1 1 B e T
Urcita zmena elektroforetickych frakci souvisi s danym patologickym o 0 0
stavem napt. ' =B
» ( frakce albuminu: nefroticky sy : -
* I g-globuliny: infekce, zanéty -
Fyziologické koncentrace nejvyznamnegjsich proteind v plazmé, metody ) if -

jejich stanoveni a prislusnost k elektroforetické frakci jsou v tabulce.



99.K ¢emu slouzi ELFO?

[ Elekirolcretc iy GOMaz Sara
| —mEaeas o
Fyziologicka koncentrace celkovych plazmatickych LN e .. g/l, -~ s
g o - beta 1 ghobulin
* ‘. dehydratace, intenzivni cviceni, infekce, nadory - bta 2 gabukn
* { GIT nadory, onemocnéni jater, podvyZiva gama globulin
Jednou ze zakladnich technik dia nostlky(froteinu ie elektroforeza, pfri
které se @ déli na . frakci (zén) podle pohyblivosti v elektrickem poli
na: e RN L
1) ....... — relativni zastoupeni: 52—-68 % L
P2} [ — relativni zastoupeni: 2,4-4,4 %
£ [ — relativni zastoupeni: 6,1-10,1 %
A) coeeeeeeneereeannns — relativni zastoupeni: 8,0-14,5 % wvnn | a, | @ | B : mﬁ:ﬁﬁ . e
ivni ' ot P -
) — relativni zastoupeni: 10,0-21,0 %. B b Ty
Urcita zmena elektroforetickych frakci souvisi s danym patologickym o 0 0
stavem naptr. R =B
» ( frakce albuminu: nefroticky sy : -
* I g-globuliny: infekce, zanéty -
Fyziologické koncentrace nejvyznamnegjsich proteind v plazmé, metody ) if -

jejich stanoveni a prislusnost k elektroforetickeé frakci jsou v tabulce.



100. Spojte frakce ELFO s % zastoupenim

Frakce ELFO Hodnoty v %
e albumin « 80-14,5
* al — globuliny * 6,1-10,1
* a2 — globuliny * 10,0-21,0
* B - globuliny  52-68

* y- globuliny ¢ 2,4-4,4



100. Spojte frakce ELFO s % zastoupenim

Frakce ELFO Hodnoty v %
e albumin « 80-14,5
* al — globulin *6,1-10,1
e a2 — globuliny * 10,0-21,0
52—68

¢ 2,4-4,4

* v- globuliny



Rerencni hodnoty jednotlivych
elektroforetickych frakci

, Hodnoty v
Nazev frakce celativnich % Hodnoty v g/l
Albumin 55-69 35-44
o4 1,5-4 1-3 j \_,
a, 8-13 5-8 _
Albumin
B 7-15 4-10
Y 9-18 5-12




Fyziologické rozmezi v Metoda -
> ) Elektroforeticka frakce
plazmé [g/1] stanoveni

sérum 35-53 albumin
moc < 10mg/I fotometrie
likvor 120-300mg/I

al-antitrypsin

(al-inhibitor 0,9-2,0 nefelometrie
proteas)

al - globuliny
al-kysely

glykoprotein 0,5-1,2 nefelometrie
(orosomukoid)

haptoglobin 0,3-2,0 nefelometrie
a2 - globuliny
0,2-0,6 nefelometrie

2,0-3,6 ln'.1unoturb|d|me
ilI= b - globuliny
ibri 2-4

C-reaktivni
protein

<7 mg/l turbidimetrie

imunoturbidime

7,0-16,0 .
trie
g- globuliny

imunoturbidime

0,7-4,0 ,
trie




ELFO princip metody va\

Avemin | a, | @

* Elektroforéza (ELFO) je zalozena na pohybu nabitych castic v elektrickém
poli. Proteiny se pohybuji smérem k anode.

» Stanovované latky musi mit charakter iontti nebo amfolytu. Bilkoviny patfi
mezi amfolyty, které mohou nabyvat kladného i zaporného naboje v
zavislosti na pH pufru, pri kterém elektroforéza probiha.

* Je-li smés nabitych c€astic vystavena pusobeni elektrického pole, zachou
se molekuly latek pohybovat.

* Pohyblivost bilkovin je ovlivnéna témito faktory:
e charakterem délené latky (velikost naboje, tvar a velikost molekul, relativni
molekulova hmotnost);
 vlastnostmi prostredi, ve kterém déleni probiha (hodnota pH, iontova sila, napéti,
proud).
https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%C3%A9za b%C3%ADIlkovin v _s%C3%A9ru



https://www.wikiskripta.eu/w/PH
https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%C3%A9za_b%C3%ADlkovin_v_s%C3%A9ru

101. ELFO princip metuLwr\

Na jakém principu je zalozena Elektroforéza (ELFO)

: Jakymsméremsepohybu“protemy? ....................

« 1ok charalter s i stanovovane kv

< 7a ki okolnostise zatnou nabité S4stice poybovat?
: Clm je ov||vnénap O hybhvost bllkovm ........................

https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%sC3%A9za b%C3%ADlkovin v s%C3%A9ru



https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%C3%A9za_b%C3%ADlkovin_v_s%C3%A9ru

ELFO

* V klinicko-biochemické praxi se nejcasteji setkavame s
elektroforézou na acetatcelulézovych foliich nebo na agarézovém
gelu.

* Molekuly se tedy déli predevsim podle svého naboje.



ELFO provedeni

* Kapka séra je pridana na sklicko s elektroforetickym agarézovym gelem
* rozprostrena po ,startovni ¢are”, kolmo na smér budouciho elektrického pole.
* poté je vystavena ucinkim elektrického pole v elektroforetické vané.

* vlivem elektrického pole zacinaji proteiny migrovat v agarézovém gelu.
https://youtu.be/NL1usCcOn38?si=9iduTn8n6HIoH1mM5

* https://youtu.be/GUXKQBknYQo?si=ZgQnyJUa7VaJdCQA (ndzorné)
* https://youtu.be/ZDZUAleWX78?si=TU9 gwBfggVyE86 (komiks)

* Po uplynuti urcité doby (napf. 30 minut pri napeti 120 V) se bilkoviny v gelu denaturuji (,,fixu1j|'” ,
zpravidla plsobenim alkoholtd (metanolu) a kyselin (kyseliny octové). Tim se zabrani jejich difuzi
nebo vymyti z gelu v dalSich krocich.

* Poté se bilkoviny obarvi vhodnym organickym barvivem (napr. amidocerni).
* Poloha jednotlivych frakci a koncentrace bilkovin v nich se poté hodnoti pomoci denzitometrie.

https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%C3%A9za _b%C3%ADlkovin_v_s%C3%A9ru


https://youtu.be/NL1usCc0n38?si=9iduTn8n6HIoH1m5
https://youtu.be/GUXKQBknYQo?si=ZgQnyJUa7VaJdCQA
https://youtu.be/ZDZUAleWX78?si=TU9__qwBfggVyE86
https://www.wikiskripta.eu/w/Alkohol
https://www.wikiskripta.eu/w/Denzitometrie

102. ELFO provedeni

* Kapka séra je pridana na sklicko s elektroforetickym a......... g.....
* rozprostrena po ,startovni ¢are”, kolmo na smér budouciho elektrického pole.
* poté je vystavena ucinkim e........... p... v elektroforetické vane.

* vlivem elektrického pole zacinaji proteiny m....... v agardozovém gelu.
https://youtu.be/NL1usCcOn38?si=9iduTn8n6HIoHImM5

* https://youtu.be/GUXKQBknYQo?si=ZgQnyJUa7VaJdCQA (ndzorné)
* https://youtu.be/ZDZUAleWX78?si=TU9 gwBfggVyE86 (komiks)

* Po uplynuti urcité doby (napf. 30 minut pri napéti 120 V) se bilkoviny v gelu d......... (,,fixuﬂ'”),
zpravidla plsobenim alkoholt (metanolu) a kyselin (kyseliny octové). Tim se zabrani jejich difuzi
nebo vymyti z gelu v dalSich krocich.

* Poté se bilkoviny o..... vhodnym organickym barvivem (napf. amidocerni).
* Poloha jednotlivych frakci a koncentrace bilkovin v nich se poté hodnoti pomoci denzitometrie.

https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%C3%A9za _b%C3%ADlkovin_v_s%C3%A9ru


https://youtu.be/NL1usCc0n38?si=9iduTn8n6HIoH1m5
https://youtu.be/GUXKQBknYQo?si=ZgQnyJUa7VaJdCQA
https://youtu.be/ZDZUAleWX78?si=TU9__qwBfggVyE86

ELFO u patologickych stavu

* https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%C3%A9za b%C3%ADIlkovin
Vv S%C3%A9ru



https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%C3%A9za_b%C3%ADlkovin_v_s%C3%A9ru
https://www.wikiskripta.eu/w/Elektrofor%C3%A9za_b%C3%ADlkovin_v_s%C3%A9ru

103. Vysvetlete, jaké zmeny ELFO
hastanou u

e 1. akutnich inf. ONEMOCNENI....ciciiiiiiiiiieee e
® 2.ChroniCk€h0o ZANELU......uuvviiiccee e e e
* 3. chronické RA aKEiVNI....ciiii ittt e
e 4.chronického onemocnéni jater......ccoooomrimiiiiiiiiiiiicic e
* 5.nefrotick€ho SYNAroMU.......cooiiiiiiiiee e

® B MYEIOMU. e e e e



103. Vysvetlete, jake zmeny ELFO

nastanou u

e 1. akutnich inf. onemocnéni A TPal Ta2
e 2.chronického zanétu J /N Al

e 3. chronické RA aktivni

* 4.chronického onemocnéni jater | A
5.nefrotického syndromu JA

* 6.myelomu JA

JAI TMal ™ a2

bal ¢ a2
™ a2

b al a2

N2
™

™




Pro jaké stavy je typick&®
Pro posouzeni vetsiny klinickych stavu staci prukaz pritomnosti

Stanoveni koncentrace urcitého
Fyziologicka koncentrace

%

K proteinurii mUze dochazet u
» poskozeni ledvin - zplsobena predevsim zvysenym vylucovanim albuminu (albuminurie).
* mnohocetného myelomu

* hypertonie

27" se provadi ve shirané mogi.
& v modi je 0,15 g/24 hodin

* DM - dochazi ke zvysenym ztratam albuminu v kapilarnich cévach tzv. mikroalbuminurii, ktera je ukazatelem

cévniho poskozeni (d
Nizka koncentrace

iabeticka nefropatie a retinopatie).

i

< nema klinicky vyznam.

Essentielle Hypertonie

hoheres Lebensalter hoher Salzkonsum
Aﬁ(‘j::g;f:;iﬁ; Ubergewicht
Q% )
= o

Rauchen
psychosozialer Stress ‘tIS’) E
A

Vererbung Bewegungsmangel



@3 se provadi ve shirané moci.
@ vV MOCi j€ .cccevereeneeenee. hOdin
K proteinurii mUze dochazet u

e poskozeni .................. - zpUsobena predevsim zvySenym vylucovanim albuminu (albuminurie).
- dochazi ke zvysenym ztratam albuminu v kapilarnich cévach tzv. m.............. I, ktera je ukazatelem cévniho
poskozem (d.... . e).
Nizka koncentrace “ &% nema klinicky vyznam. Essentielle Hypertonie
(X > f‘l Ursachen %
N @/
)

Rauchen
psychosozialer Stress ﬁ( “
A

Vererbung Bewegungsmangel



I\ Wil JiIVUI&] Ui IL’III’ n

https://youtu.be/yk14dOOvwMk?si=kPRIT20hiCqGB

ry-
https://www.youtube.com/watch?v=0zdO1mLXBQE

* Enzymy jsou soucastivSech Zivych systému a slouzi v nich
jako biokatalyzatory urychlujici chemické reakce.

e Pri enzymatickych reakcich se substrat (nebo nékolik substratt) pfreménuje na produkt.
* Enzymy jsou B
e druhové (kazdy biologicky druh ma své vlastni enzymy), c + ms cs c '
 ucinkové (kazda biochemicka reakce ma svlj enzym a =
 substratove specifické (kazdy substrat ma svij enzym). - ompiex e

Prednosti enzymu jako katalyzatord biochemickych reakciYJTe Jﬁtitich schopnost fungovat pri

nizké reakcni teplote (20—40 °C) a moznost snadné regulace jejich ucinku a to i na
nékolika urovnich.

* Podle mista pusobeni muzeme enzymy rozdélit na intraceluldrni a extracelularni.
e VétSina enzymu pusobi uvnitf bunky, ve které vznikly;
 extracelularni enzymy jsou z bunék vylucovany do télnich tekutin (krev, travici stavy).

http://www.studiumbiochemie.cz/prirodni latky enzymy.html



https://www.youtube.com/watch?v=ozdO1mLXBQE
http://www.studiumbiochemie.cz/prirodni_latky_enzymy.html

105. K cemu slouzi enzymy?

® errennesanns jsou soucasti vsech zivych systému a slouzi v nich
jako bu...cceeeeereeennnee. y urychlujici chemické reakce.

* Pri enzymatickych reakcichse .........ccooovvvviiiiiiiiinnnnn. premenuje na produkt.
D jSOU ﬂ
 druhové (kazdy biologicky druh ma své vlastni ............. ), ‘ . cs , c .

 ucinkové (kazda biochemicka reakce ma svij ............ a P2
» substratové specifické (kazdy ............. MEISYLV ).
Prednosti ............... jako katalyzatoru biochemickych reo®ey je5iL e SENUE vl 1 GTETVE
pri nizké reakcni teploté (20—40 °C) a moznost snadné reguiace jejich uCinku ato i na

nékolika urovnich.

* Podle mista pusobeni muzeme ............. rozdeélit na intracelularni a extracelularni.
e VetSina ....cooevevecvneenn, puUsobi uvnitf bunky, ve které vznikly;
e Extracelularni.............. jsou z bunék vylucovany do télnich tekutin (krev, travici stavy).

http://www.studiumbiochemie.cz/prirodni latky enzymy.html



http://www.studiumbiochemie.cz/prirodni_latky_enzymy.html

Enzymy

Enzym

* bilkovinna cast enzymu se nazyva apoenzym T L

_Koen

* nebilkovinna cast enzymu je kofaktor.

» Kofaktorem muze byt anorganicka latka (kovovy iont,

napr. Zn?*, Fe?*, Cu?*, Mg?*), enzym se nazyvd metaloenzy

e organicka sloucenina — enzym se nazyva koenzym -

* obé slozky najednou

Kofaktory mohou byt
integralni soucasti enzymu (stald vazba, takto vazané koenzymy se nazyvaji prostetické skupiny) nebo
na enzym vazany volné (prechodna vazba).

Komplex apoenzymu a kofaktoru tvori katalyticky aktivni holoenzym.

Oblast enzymu, kde dochazi k vazbé substratu, se nazyva aktivni misto enzymu.

V aktivhim misté se rozliSuji skupiny odpovédné za vazbu substratu (vazebné misto) a
skupiny odpovédné za vlastni chemickou preménu (katalytické skupiny, katalytické misto).

Prostorové usporadani (konformace) aktivniho mista urcuje substratovou specifitu —
aktivni misto musi svym tvarem presné odpovidat tvaru molekuly substratu.



106. Enzymy

* Nakreslete obrazek z predchoziho snimku

 Které 3 slozky budou na obrazku ?




Nazvoslovi -5
enzymu

Enzymu
.refraktome grerrerf,

I l':’ aKtome

Molekula

Enzymu
P,

es| I-"M " gmetr-eshop

* Celd fada enzymu ma trivialni nazev, zakonceny koncovkou —in (napf. ptyalin, pepsin,
trypsin, erepsin).

* Systematicky nazev enzymu je tvoren oznacenim substratu, nazvu katalyzované
reakce a zakoncenim —asa (napr. laktat-dehydrogen- asa).

* Podle typu katalyzované reakce rozdélujeme enzymy celkem do Sesti trid:
» oxidoreduktasy — katalyzuji oxidoreduk¢ni reakce (prenos el., H+ nebo O2)
 transferasy — katalyzuji prenos skupin atomu

hydrolasy — katalyzuji hydrolytické stépeni vazeb

lyasy - katalyzuji nehydrolytické stépeni vazeb

isomerasy — katalyzuji isomeracni reakce

%gs)»y — katalyzuji tvorbu vazeb spojenych se spotfebou energie (napf. za soucasného rozkladu

Kazdému enzymu je prirazen specialni EC (Enzyme Commission) kéd podle International
Union of Biochemistry (IUB).




Oxidoreduktazy

katalyzuji oxidoredukcni reakce (tj. prenos elektront, protonu nebo reakce s
kyslikem).

napr. alkoholdehydrogenasa (ADH) katalyzuje preménu ethanolu na acetaldehyd a

laktatdehydrogenasa (LDH), ktera katalyzuje premeénu pyruvatu na laktat (LDH
nespecificky marker rozpadu bunék)

http://www.st e N enzymy.html

Gluconeogenesis K
6 ATP

2 Pyruvate

https://www.wikiskripta.eu/w/Lakt%C3%A1
t#/media/Soubor:Cori Cycle.SVG

2 Pyruvate

l

__—— 2 Lactate



http://www.studiumbiochemie.cz/prirodni_latky_enzymy.html
https://www.wikiskripta.eu/w/Lakt%C3%A1t
https://www.wikiskripta.eu/w/Lakt%C3%A1t

Transferazy

* katalyzuji prenos skupin atomu

* Napr. aminotransferasa nebo glutamyltransferasa, katalyzujici
prenos aminoskupin.

http://www.studiumbiochemie.cz/prirodni latky enzymy.html



http://www.studiumbiochemie.cz/prirodni_latky_enzymy.html

Hydrolazy

 Katalyzuje rozkladnou reakci, kde je Cinitelem voda. Katalyzuje tedy
hydrolytické stépeni.

Hydrolaza, reakci
se nemeni

* A-B+H20 - A-OH + B-H
e POvodni latka je vodou rozkladdana na nové produkty.

* Napr.: amylaza, chymotrypsin, laktaza, lipaza, trypsin, ureaza, pepsin
aj. https://cs.wikipedia.org/wiki/Hydrol%C3%A1lza



https://cs.wikipedia.org/wiki/Hydrol%C3%A1za

107. Nazvoslovi enzymu

Molekula

Enzymu
.refraktome grerrerf,

I l':’ aKtomelr-e:

e Cela rada enzymu ma t....... I nazev, zakonceny koncovkou —in (napf. ptyalin, pepsin,
trypsin, erepsin).

. YOO Yy nazev enzymu je tvoren oznacenim substratu, nazvu katalyzované reakce a
zakoncenim —asa (napf. laktat-dehydrogen- asa).

* Podle typu katalyzované reakce rozdélujeme enzymy celkem do Sesti trid:
® Oueeeereerenn y — katalyzuji oxidoredukcni reakce (prenos el., H+ nebo 02)
.......... y — katalyzuji pfenos skupin atomu
........ y — katalyzuji hydrolytické stépeni vazeb
...y - katalyzuji nehydrolytické stépeni vazeb
* i......y — katalyzuji isomeracni reakce
* |....y — katalyzuji tvorbu vazeb spojenych se spotrebou energie (napf. za soucasného rozkladu ATP)

Kazdému enzymu je prirazen specialni EC (Enzyme Commission) kéd podle International
Union of Biochemistry (IUB).

[ J [ ]
-5 e+



Co ovlivihuje enzymovou i%ﬁgb
aktivitu ? 8%

uncooked proteins cooked protein network

heat

>

* teplota, pH, koncentrace substratu/U, aktivatory/ inhibitory
 zpravidla plati, Ze se vzrustajici teplotou roste rychlost katalyzované reakce

» pokud vsak teplota presahne kritickou mez (55—-60 °C), dochazi ke ztraté aktivity
zpusobené denaturaci proteinu.

* vétSina enzymu je aktivnich jen v uzkém rozpéti pH a to vetsinou v neutralnim ci slabé
kyselém prostredi (vyjimkou jsou Zzaludecni proteasy).

* enzymovou aktivitu lze ovlivnit téz
 aktivatory — latky stimulujici aktivitu enzymu (napf. ionty kovu) nebo
* inhibitory — latky snizujici aktivitu enzymu.

Podle mechanismu puasobeni inhibitora rozlisujeme nékolik typl enzymove inhibice. Zakladni
rozdéleni je na inhibici nevratnou (ireverzibilni) a vratnou (reverzibilni).

* regulace katalytické aktivity enzymu je mozna dvéma zpuUsoby a to budto ovlivnénim
* mnozstvi enzymu nebo: ovlivnéno jeho syntézou, sekreci do mista ucinku a jeho odbouravanim.
 aktivity: je regulovana prostrednictvim strukturnich a konformacnich zmén enzymu.



108. Co ovlivhuje enzymovou 3%?; a
aktiVitu ? 11I1Cﬂﬂ}-.§-}}t'ﬂteinﬁ cooked protein network

¢ t.....a, p., k.......... e substratu/q, a......... V7 Y
 zpravidla plati, Ze se vzrustajici teplotou r...e rychlost katalyzované reakce

* pokud vsak teplota presahne kritickou mez (55—-60 °C), dochazi ke ztraté aktivity
zpusobené d........ | proteinu.

* vétSina enzymu je aktivnich jen v uzkém rozpeéti p. a to vétsSinou v neutralnim Ci slabé
kyselém prostredi (vyjimkou jsou Zaludecni proteasy).

* enzymovou aktivitu lze ovlivnit téz
° a........y — latky stimulujici aktivitu enzymu (napfr. ionty kovl) nebo
® Heeeeenns y — latky snizujici aktivitu enzymu.
Podle mechanismu pusobeni inhibitord rozliSujeme nékolik typl enzymové inhibice. Zakladni
rozdéleni je na inhibici nevratnou (ireverzibilni) a vratnou (reverzibilni).

* regulace katalytické aktivity enzymu je mozna dvéma zpuUsoby a to budto ovlivnénim
* mnozstvi enzymu nebo: ovlivnéno jeho syntézou, sekreci do mista ucinku a jeho odbouravanim.
 aktivity: je regulovana prostrednictvim strukturnich a konformacnich zmén enzymu.



Co je katal?

* Vysetfovanym materialem pro stanoveni enzymu v laboratofich klinicke
biochemie je plazma, do ktere jsou enzymy vylucovany tkanovymi bunkami nebo
jsou uvolnovany pri jEJICh poskozeni Ci rozpadu.

* U enzymu se nestanovuje jejich koncentrace, nybrz katalyticka aktivita, ktera je
mirou premeény substratu na produkt.

* Standardni jednotkou enzymove aktivity je mezinarodni jednotka enzymove
aktivity 1U, aIe v laboratorni praxi se pouziva jednotka katal 11IU 16 67nkat)
Jednotka akt|V|ty se vztahuje na litr vySetrfované tekutiny (plazmy).

* Za patologickych stavQ, které jsou doprovazeny destrukci tkané, dochazi
k uvolnovani prlslusnzch specifickych enzymu do krevniho ob&hu a jejich
stanoveni se vyuziva ke zjisténi druhu a rozsahu poskozeni.

* Pro diagnosticke ucely je podstatna spravna interpretace laboratornich vysledkd,
ktera vychazi ze znalosti

» tkanové specificity enzymu a
* miry zvySeni aktivity enzymu véetné doby, po kterou tato zména pretrvava.

Prﬁhfﬁd klinicky vyznamnych enzym a priciny zmén jejich aktivity v plazmé ukazuje
tabulka



0,1-0,78

0,1-0,72

muzi: 0,14-0,84

Zeny: 0,14-0,68

0,66-2,2

muzi:
0-108 nkat/I
Zeny:

0-92 nkat/I

muzi:

0-43 nkat/I

2,25-3,75

katalyzuji

prenos deficit vitaminu

aminoskupiny B6
na oxokyseliny

prenos
aminokyselin
pres bunécné
membrany
hydrolyza
monoesterd
kyseliny
fosforecné

v alkalickém
prostredi

tézké anemie
kurdéje

kretenismus

hydrolyza
monoester(
kyseliny
fosforecné
v kyselém
prostredi

tkanové
specificka ACP

reverzibilni
preména
pyruvatu na
laktat

hyperfunkce
stitné zlazy

poskozeni jater (virova hepatitida)
sepse

po poziti alkoholu

poskozeni jater (virova hepatitida)
infarkt myokardu

onemocnéni kosternich svalQ

obstrukce Zlucovych cest
jaterni choroby

chronicky alkoholismus

fyziologicky u rostoucich déti

choroby kosti, ZluCovych cest a jater

choroby prostaty a kosti

nadorova onemocnéni prostaty

infarkt myokardu
hematologické choroby, svalové nemoci

akutni hepatitidy a ledvinové choroby

infarkt myokardu

ALT: alaninaminotransferasa
AST: aspartataminotransferasa
GMT: g-glutamyltransferasa

ALP: alkalicka fosfatasa

ACP: kysela fosfatasa

PCP: prostaticka kysela fosfatasa
LD: laktatdehydrogenasa

CK: kreatinkinasa

CHE: cholinesterasa
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* Rovnovaha mezi tvorbou a vyluCovanim kyselin a zasad, tedy stala hodnota pH
prostredi je oznaCovana jako acidobazicka rovnovaha (ABR).

Stabilita pH vnitfniho prostredi je zajiStovana predevsim pufra¢nimi (naraznikovymi)
systémy.

e Udrzovani ABR je nutnou podminkou pro

e zajisténi stalého vnitrniho prostredi —homeostazy- organismu a to jak na urovni

* nitrobunécné intracelularné tak
* mimobunécné extracelularneé

* Jiz velmi mala odchylka v hodnotach pH
* ovlivni bunécny a energeticky metabolismus
* zmeéni konformaci proteinu a tim i jejich vlastnosti (napf. aktivitu enzym?),
 transport latek a dalSi zivotné duleZité pochody (vazbu O2 na Hb).
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n a z...d, tedy stala hodnota p. prostredi je
oznacovana jako acidobazicka rovnovaha (ABR).

e Udrzovani ABR je nutnou podminkou pro

e zajisteni stalého vnitrniho prostredi —h.......
e pnitrobunécné.i........... e tak
e mimobunécné e............ e

* Jiz velmi mala odchylka v hodnotach pH
* ovlivni bunécny a energeticky metabolismus
* zméni konformaci proteinut a tim i jejich vlastnosti (napf. aktivitu enzym?),
 transport latek a dalsi Zivotné dulezité pochody (vazbu 02 na Hb).

Stabilita pH vnitfniho prostifedi je zajiStovana predevsim p........ (| PO i) systémy.



Acidobazicka rovnovaha

NGE”HE“"[ ' Kraini hodnota alkalézy
wrajni hodnota acidozy "Hranice tézké sluéitelna se Zivotem jen
sluéitelna se zivotem acidozy vyjimetné

jen vyjimatne

pH 6,8 7.1 7.4 T,7
LY ¥ J i A
Prirustek pH o —0.2 0,3 +13
Antilogartmus = 2 2% 112%
Tzn. T konc. H* na: 400 % 200 % 20 %

lky na stranu acidazy




Jaké mechanismy udrzuji stale pH v krvi ?

* Na udrzovani ABR, ktera je metabolismem neustale narusovana, se svoji
cinnosti podileji nékteré organy

* plice (respiracni regulace)

* ledviny (renalni regulace)

* jatra (jaterni regulace)

* naraznikoveé systémy (extra- a intracelularni naraznikové roztoky - pufry).

* Obecné jsou pufry roztoky
* slabych kyselin a jejich soli odvozenych od silnych zasad, nebo
* slabych zasad a jejich soli odvozenych od silnych kyselin.

* \Vysledné pH pufru je dano jejich vzajemnym pomérem, hodnotu pH pufru lze
vypocitat pomoci Henderson-Hasselbalchovy rovnice.



Jaka je funkce naraznikoveho sytemu
v Krvi?

* VVyznam pufru v regulaci ABR spociva v jejich schopnosti vazat vznikajici
H* neutralizacni reakci.

* Naraznikové systémy reaguji na zmeny pH bezprostredné po jejich vzniku, ale
jejich kompenzace neni dostatecna.

* Nasledna regulace uplatriovana C¢innosti organu nastupuje pomalu, ale pfi
normalni funkci organt dochazi k uplnému odstranéni poruchy.

* Naraznikové systémy
e Akutni zmény pH v organismu jsou béhem néekolika sekund regulovany
naraznikovymi systémy v krvi, které rozdélujeme na dva zakladni typy:

 |. hydrogenuhlicitanovy (bikarbonatovy) — prevazné extracelularni
* |l. ostatni - nehydrogenuhlicitanové (nebikarbonatové) — prevazné intracelularni



Jake jsou naraznikove systemy v krvi?

|. Hydrogenuhlic¢itanovy naraznikovy systém
* Hydrogenuhlicitanovy naraznik pUsobi predevsim v krevni plazmé a je tvoren
* slabou kyselinou uhlicitou a
* hydrogenuhli¢itanovym aniontem.

* Vregulaci ABR ma nejvetsi vyznam, protoze je to systém otevreny, ve kterém se koncentrace
iEhO slozek muze regulovat jak vydechovanlm (respiraci), tak vylucovanim
edvinami. HydrogenuhliCitanovy systém se sklada z disociované kyseliny uhlicité

* (na H*a HCO;") a z CO, (CO, rozpusteny v télnich tekutinach a CO, v plynné fazi).
* CO, + H,0 <> H,CO; <> HCO; + H*

* CO, vznikajici metabolickymi deji ve tkanich je vylucovan plicemi a jeho koncentrace je tedy
regulovana respiraci a oznacuje se jako respiracni slozka systému.

* Koncentraci CO, v krvi nelze mefit, proto se v laboratorni diagnostice vyjadrfuje jako parcialni
tlak oxidu uhlicitého (pCO,) -

* podle Henryho zakona je mnozstvi rozpusténého CO, primo umeérné jeho parcialnimu tlaku
nad tekutinou.



* Respiracni regulace se uskutecnuje prostrednictvim
* zadrzovani CO, nebo naopak

. Y_d)echovénl' CO, z organizmu a to zménou dechové frekvence (hypo- a hyperventilaci
plic).

. Sllilcr?iéegulace nastupuje béhem nékolika minut a maximalniho efektu dosahuje do 12-
odin.

* hyperventilace - snizeni pCO, - alkalizace - alkaloza
* hypoventilace - zvyseni pCO, - okyseleni - acidoza

e Anion H(|ZQ3I;je oznacovan jako metabolicka slozka systému a jeho koncentrace
ni

v arteria rvi je regulovana cCinnosti ledvin.

* Renalni regulace je uskutecnovana prostrednictvim zvyseni nebo snizeni zpetné
resorpce HCO,™ a zadrzovanim nebo zvySenym vylucovanim H* - v ledvinach se podle
potreby tvori ﬁysela nebo alkalicka moc.

* Nastupuje obvykle za 1-2 hodiny a maximalniho efektu dosahuje za 2-5 dnu.



Naraznikovy system

Naraznikové systémy krve
* pHKkrve=74=+0,04

« Naraznikové systemy:

» Bikarbondatovy systém
HCO; + H* (vyloudi se
ledvinami) «—— H,CO,
H,CO; «— H,0 + CO, (vydycha pii normalnim pH vazou H*

L se)

» Hemoglobinovy systém
Oxyhemoglobin — vaze méné H*
V plicich Hb oxygenuje —
uvoliiuje H*, ten s HCO5
— H,CO,

» Proteinovy ndraznik

Plasmastické bilkoviny —

» Fosfdtovy systém

HPO,* je akceptorem H* ——



Bikarbonatovy pufracni system

Hydrogenuhlic¢itanovy pufracni systém (bikarbonatovy) je
nejdulezitéjsim a nejucinnéjsim tlumivym systémem v tele.

zejména v krvi, kde zastava az 53 % pufracni kapacity.

dobré schopnosti udrzet stabilni pH predevsim proto, ze
se koncentrace obou slozek muze na sobe nezavisle menit —
CO, dychanim, HCO;" Cinnosti ledvin a jater.

Proto se hydrogenuhlicitanovy pufr v tele oznacuje jako otevreny
pufracni systém.

CO2+H20¢>HCO3- + H+ pH
Nejvetsi pufracni kapacitu maji pufry slozene ze slabych kyselin a

ejich soli (resp. slabych zasad a Lechh soli) o stejné latkove
oncentraci, tedy presnéji, u nichz je pH = pK,. Optimalni hodnof
pH krve je 7,4 £ 0,04.

Hodnota pK, u bikarbonatového pufru je 6,1.

https://www.wikiskripta.eu/w/Hydrogenuhli%C4%8Ditanov%C3%BD pufr

% HCOg4
0 25 50 75 100
pHkrve =74
rozsah maximalni pufracni kapacity
pK = 6,1
100 75 50 25 0
% CO,



https://www.wikiskripta.eu/w/Hydrogenuhli%C4%8Ditanov%C3%BD_pufr

Hemoglobinovy pufracni system

* Proteiny patri diky své vysoké koncentraci, zvlasteé uvnitf bunky, mezi nejhojnéjsi pufry
v lidském organismu.
PH bunek, které je lehce nizsi nez pH v extracelularni tekutine, se nicméne meni
priblizné umeérne s pH v extracelularni tekutiné.

* Dochazi k mirné difusi iontu H* a HCO;™ skrz bunécnou membranu, a to i presto ze tyto
ionty vyzaduji nekolik hodin k tomu, a?oy,se dostaly do rovnovahy s extracelularni
tkekptlinolle' Vyjimkou je rychlé ustanoveni rovnovahy, které s objevuje v Cervenych

rvinkach.

* Oxid uhlicity (CO,) je schopen rychle difundovat skrz vSechny bunecne membrany.
Tato difuse prvku bikarbonatoveho pufrovaciho systéemu zpusobuje zmenu pH
intracelularni tekutiny v pripade, ze se zmeéni pH v extracelularni tekutineé.

* Z toho duvodu pufrovaci systém uvnitf buriky pomaha zabranit zménam v pH
extracelularni tekutiny.

. I\?G&e trvat ale i nékolik hodin, nez pufrovaci systém uvnitf bunky dosahne maximalni
efektivity.

e https://www.wikiskripta.eu/w/Hemoglobin jako pufr



https://www.wikiskripta.eu/w/Hemoglobin_jako_pufr

ll. Ostatni naraznikové systemy
Jaky je princip Hb narazniku?

Hemoglobinovy naraznik se sklada z Hb a HbO, (oxyhemoglobin)
* pusobiv Ery a je tésné spjaty s pfenosem O,

* Hb udrzuje stalé pH transportem protont H* z tkdni do plic, kdy Hb s navazanymi H* je vendzni
krvi privaden do plic, kde se Hb saturuje kyslikem -vznika oxyhemoglobin HbO, pfi soucasné
ztraté H*. Kationty H* jsou nasledné zapojeny do hydrogenuhliCitanového pufracniho systému.

* Z plic je HbO, transportovan arterialnim obéhem do tkani, kde jsou bunécnym metabolismem
produkovany protony H*, ktere vytésnuji kyslik z vazby na HbO, za opétného vzniku Hb.

Proteinovy pufracni systém vyuziva amfoternich vlastnosti bilkovin a je hlavni slozkou
nehydrogenuhli¢itanové pufracni kapacity plazmy. Pufracné pusobi v molekulach proteint
skupiny -NH, a -COO" postrannich retézcti aminokyselin.

Fosfatovy pufracni systém je vyraznym intracelularnim naraznikem. Konstantni pH v bunkach
udrzuje vylu¢ovanim vodikovych iontl moci. V plazmé a erytrocytech tvori minoritni slozku.



Fosfatovy pufracni system

* Ackoliv neni fosfatovy pufr prilis vyznamnym Cinitelem v udrzovani pH extracelularni
tekutiny, hraje hlavni roli v udrzovani ABR intracelularné a v ledvinnych tubulech.
Rovnovazna konstanta pK systému je 6,8, coz je blizko normalnimu pH, které je 7,4,
proto tento naraznik stale operuje s témer maximalni pufracni silou.

* Hlavnimi slozkami tohoto pufru jsou:

* H,PO,” — acidicka slozka pufru - NaH,PO,

* HPO, 2 — bazicka sloZka pufru - Na,HPO,

 Pri pridani silné kyseliny (HCI, H2S04) prijima HPO4-2 vodikovy kationt

* HCl + Na,HPO,- NaH,PO, + NaCl

* Silna kyselina je tak nahrazena velmi slabou kyselinou NaH,PQO,.

* Pri pfidani silné baze (NaOH) je skupina OH™ pufrovana H,PO,~ za vzniku vody.
* NaOH + NaH,PO,-> Na,HPO, + H,0

* VV tomto pripade je tedy silna baze nahrazena slabou bazi, a sice Na,HPO,.

* https://www.wikiskripta.eu/w/Fosf%C3%A1tov%C3%BD pufr



https://www.wikiskripta.eu/w/Fosf%C3%A1tov%C3%BD_pufr

Proteinovy pufracni systém

* Proteiny jsou slozené z AMK propojenych peptidickymi vazbami.
* AMK obsahuji nejméné jednu aminovou (-NH,) a karboxylovou (-COOH) skupinu.
* Postranni retézce aminokyselin obsahuji volné aminové a karboxyloveé skupiny.

* V pripadé hrozici zmény pH extracelularni tekutiny dochazi u volnych aminovych a
karboxylovych skupin ke dvéma reakcim, které se snazi hrozici zménu pH odvratit:

 disociace karboxylové (-COOH) skupiny na (-COO") a (-H*);
* (-NH,) pfijme (-H*) za vzniku (-NH;*).
Tak dochazi k pufrovani extracelularniho prostredi.

https://www.wikiskripta.eu/w/Proteinov%C3%BD pufra%C4%8Dn%C3%AD syst
%C3%A9IM



https://www.wikiskripta.eu/w/Proteinov%C3%BD_pufra%C4%8Dn%C3%AD_syst%C3%A9m
https://www.wikiskripta.eu/w/Proteinov%C3%BD_pufra%C4%8Dn%C3%AD_syst%C3%A9m

108. Jaké naraznikove systemy znate?



Jaka vysetreni zahrnuje dg. ABR?

Komplexni laboratorni diagnostika poruch ABR zahrnuje:

stanoveni zakladnich parametru: pH, pCO,, pO,

stanoveni odvozenych parametru vypoctem:
» koncentrace aktualnich hydrogenuhlicitant
e koncentrace standard-nich hydrogenuhlicitanu
* celkovy pCO,
 saturace Hb kyslikem

odchylka bazi (Base Excess BE)

ostatni vySetieni — stanoveni koncentrace Na*, K*, Ca?*, Mg?*, CI, laktatu,

ostatni odvozené parametry - pufrové baze séra (Buffer Base - BBs), rozdil silnych
iontu (Strong lon Difference SID), aniontova mezera (Anion Gap AG).



Odvozené parametry ABR

Aktualni hydrogenubhlicitany vyjadruji koncentraci HCO; v litru krve nasycene kyslikem za aktualnich
podminek (pCO, a teplota pacienta).

Standardni hydrogenuhlicitany vyjadruji koncentraci HCO; v litru krve nasycené kyslikem pfi teplote
37°Ca pCO, 5,33 kPa.

Saturace Hb kyslikem vy&adl’uje podil oxyhemoglobinu a efektivniho hemoglobinu (Hb ktery se
zucastnuje prenosu kysliku).

Base Excess vyjadruje mnozstvi bazi, které je potfeba ubrat nebo pridat k jednomu litru krve, aby se pH
vratilo k hodnoté 7,4.

Buffer Base je celkové mnozstvi naraznikovych bazi v jednom litru krve pri aktualnim pH, pCO, a
koncentraci Hb.

Anion Gap vyjadfuje koncentraci vsech béZzné nestanovovanych aniontt v plazmé a pouzivase
k diferencialni diagnostice MAC. Popisuje tedy odchylky v koncentraci ketokyselin, laktatu, fosfatu, siranu.

Zvysené hodnoty:
- shizend koncentrace mérenych kationl a zvySena koncentrace nemérenych aniontd
Snizené hodnoty:
- zvysena koncentrace mérenych kationU a snizena koncentrace nemérenych aniontu

Strong lon Diference udava soucet aniontu slabych kyselin (HCO;", proteinu, rezidualnich aniontd); je dan
rozdilem koncentraci iontu silnych kyselin a silnych bazi.



Jaky je rozdil mezi acidézou a
alkalozou?

» Aciddza oznacuje klinicky stav, kdy je pH arterialni krve < 7,36 (acidémie); dochazi
k hromadéni kyselych nebo ztraté alkalickych metabolitu.

* Alkaldza oznacuje klinicky stav, kdy je pH arterialni krve > 7,44 (alkalémie);
znamena ztratu kyselych nebo nahromadéni alkalickych metabolitd.

* Aciddza i alkaldza muze vznikat z respiracnich i metabolickych pricin. Kombinaci
téchto extrémnich stavl rozeznavame ctyfri typy jednoduchych poruch ABR:
* respiracni acidézu (RAC),
* respiracni alkalézu (RAL),
* metabolickou acidézu (MAC) a
* metabolickou alkalézu (MAL).

* Prisoucasném vyskytu dvou nebo vice jednoduchych poruch ABR vznikaji
kombinované poruchy.

» K fyziologickym zméndam parametri ABR dochazi v téhotenstvi: téhotnd Zena
hyperventiluje, ¢cimz dochazi ke snizeni pCO, a respiracni alkaléze, ktera je
kompenzovana metabolickou acid6zou snizenim koncentrace HCO;™ i BBs (viz kap.
8.3) v plazmé. e

o
:“"’l—..:

=




Jakeé |sou priciny respiracni a
metabolicke acidozy a alkalozy?

* Respiracni poruchy primo souviseji s funkci plic a vedou ke zméné pH
v dusledku zmény pCO,.

* Primarné jsou respiracni poruchy kompenzovany cinnosti ledvin. Cilem
kompenzace je vratit pH krve na fyziologickou hodnotu.

* Metabolické poruchy se vyznacuji
* bud' nadmérnou produkci vodikovych iontl, nebo

* snizenou schopnosti vylucovat je z téla a vedou ke zméné pH v dusledku zmény
koncentrace HCO;".

* Primarné metabolické poruchy jsou kompenzovany respiracné.



Respiracni acidoza, respiracni alkaloza

* Respiracni aciddza je zplisobena

* hromadénim CO, v krvi (hyper](apnie)(j)oklesevmlaIveolévrnl’ ventilace — dochazi k nerovnovaze
mezi produkci C(S2 v tkanich a jeho nedostatecnym vylucovanim plicemi.

* pfiCinou mohou byt napfiklad nemoci dychacich cest (astma), plicni onemocnéni (zanét, edém)
nebo zranéni hrudniku.

* RAC muZe mit akutni nebo chronicky prabéh, u kterého dochazi k upravé pH na normalni hodnoty
renalni kompenzaci a pacient se postupné adaptuje na vyssi pCO,.

* Primarni pricinou respiracni alkalozy je

* prevladajici vylucovani CO, nad jeho produkci v tkanich, kde je mnozstvi vznikajiciho CO, relativne
onstantni a RAL je proto

* hyperventilaci plic (zrychlenym chhém’mL. HOYperventiIace vede k poklesu koncentrace CO, v krvi
(hypokapnii) a mUze byt zplsobena napfikla

* centralni stimulaci dechového centra (pfi strachu, bolesti, horecce, cévni mozkove prihode,
mozkovych nadorech) nebo

* toxickym drazdénim dechového centra v rannych stadiich pfi predavkovani aspirinem.

. plc?ruchou v udrZzovani hladiny CO, trpi také ¢asto pacienti pripojeni na mechanickeé ventilatory
plic.



Metabolicka aciddza, metabolicka
alkaloza

Metabolicka ................. je zpusobena
* nahromadénim netekavych kyselin nebo ztratou HCO;" z extracelularni tekutiny.

klinicky nejcastejsi porucha ABR, ktera se vyznacuje nizkym pH v krvi a snizenou koncentraci
HCO,". Podle pficiny muzeme MAC klasifikovat jako:

ketoaciddza - nadmerna produkce H* (kys. acetoctove, kys. B-hydroxymaselné, kys. mlécné)
pri dekompenzaci diabetu, pri hladovéni, alkoholismu

laktatova acidéza - hromadeni kyseliny mlécné (pfi nedostatecné oxygenaci krve, poruse
perfuze tkani; fyziologicky pfri anaerobni fyzické zatézi)
normalni anion gap (hyperchlorémie):

* renalni tubularni acidéza - zvySené ztraty HCO;

* aciddza pfi zvySené ztraté HCO; ze stfeva (pfi téZzkych prujmech).

NejCastéjsi pricinou metabolickeé ...................... je ztrata kyselin (HCI) pfi
zvraceni nebo zvyseny pfijem hydrogenuhliCitanl (infuze, nékteré slozky potravy).




Acidobazicka rovnovaha

Akutni Kompenzovana Pri¢iny

MAC |-BEECT, | HCO. | pCO, - hyperventilace; 1 CI, UA, P, alb-
sekundarni RAL | Na-
pozor: vazokonstrikce

MAL |+ BE ECT, 1 HCO, 1 pCO, - | CI, alb
hypoventilace; sekundarni RAC

T Na-

limit: hypoxémie

RAC |1 pCO.(hyperkapnie) + BE ECT, 1t HCO; hypoventilace
sekundarni MAL
limit: pH moce 4,5

RAL || pCO.(hypokapnig) -BE ECT, | HCO.; hyperventilace
sekundarni MAC




109. Popiste pFicéiny MAC, MAL, RAC, RAL



Proc¢ ma krev stalou tendenci
k okyselovani?

Produkce kationtu H* (presnéji H;0*) v organismu
Vodikové ionty vznikaji metabolismem (katabolismem) jednotlivych biomolekul.

z<cocr)1c)ov{/m produktem katabolismu sacharidl je acetylkoenzym A (CH,CO-SCoA) a oxid uhlicity
20

Pfi odbouravani mastnych kyselin vznika acetylCoA a H* v podobé NADH+H* ¢i FADH,

* NADH a NADPH jsou koenzymy oxidacne-redukcnich reakci v burice. Jsou to pfenaSeci atomu vodiku
vCetné elektronu. presnéji, jak NAD*, tak i NADP* akceptuji hydridovy anion H-, prijimaji dva
elektrony a proton, FADH Redukovana forma FADH, vznika zejména v Krebsove
cyklu pri dehydrogenaci sukcinatu na fumarat.

* FADH, je schopen prenaset elektrony a vodikové atomy z Krebsova Cﬁ(lu do elektronového transportniho
retézce (dychaci retézec), na jehoz konci se uskutec¢riuje syntéza ATP..2 Je tak dUleZitym
nosicem elektronu v ruznych prokaryotickych a eukaryotickych metabolickych procesech
(oxidaéni fosforylace, B oxidace mastnych kyselin a dalsi redoxni reakce). Na rozdil od NAD+ muze FAD
prenaset jednotlivé elektrony. Oxidoreduktazy tak mohou aktivovat molekularni kyslik pomoci FAD.

Proteiny (aminokyseliny) jsou katabolisovany na moc€ovinu a rovnéz CO,,.

Ure
Vznikly CO, tvofi s vodou kyselinu uhlicitou (H,CO,), ktera disociuje ro i
na hydrogenuhlicitan (HCO;") a kation H+/H302+. !
Katabolismem proteint obsahujicich siru vznika kyselina sirova, T
fosfolipid kyselina fosforeéna; CHN,O

anaerobni glykolyzou se tvori kyselina mlécna (laktat).


https://cs.wikipedia.org/wiki/Citr%C3%A1tov%C3%BD_cyklus
https://cs.wikipedia.org/wiki/Citr%C3%A1tov%C3%BD_cyklus
https://cs.wikipedia.org/wiki/Dehydrogenace
https://cs.wikipedia.org/wiki/Sukcin%C3%A1t
https://cs.wikipedia.org/wiki/Fumar%C3%A1t
https://cs.wikipedia.org/wiki/Elektron
https://cs.wikipedia.org/wiki/Vod%C3%ADk
https://cs.wikipedia.org/wiki/Elektronov%C3%BD_transportn%C3%AD_%C5%99et%C4%9Bzec
https://cs.wikipedia.org/wiki/Elektronov%C3%BD_transportn%C3%AD_%C5%99et%C4%9Bzec
https://cs.wikipedia.org/wiki/D%C3%BDchac%C3%AD_%C5%99et%C4%9Bzec
https://cs.wikipedia.org/wiki/Adenosintrifosf%C3%A1t
https://cs.wikipedia.org/wiki/Flavinadenindinukleotid
https://cs.wikipedia.org/wiki/Elektron
https://cs.wikipedia.org/wiki/Prokaryota
https://cs.wikipedia.org/wiki/Eukaryota
https://cs.wikipedia.org/wiki/Metabolismus
https://cs.wikipedia.org/wiki/Fosforylace
https://cs.wikipedia.org/wiki/Mastn%C3%A1_kyselina
https://cs.wikipedia.org/wiki/Nikotinamidadenindinukleotid
https://cs.wikipedia.org/wiki/Oxidoredukt%C3%A1za
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H O rm O n y MECHANISMS OF HORMONE ACTION

Hormony jsou latky ruzného chemického slozeni Mo cEoTORY POVRGHOVE
* s regulacni funkci | b Yi
e vytvarené v organismu a
* k mistu svého urCeni prenasené télnimi krvi

Hormonalni regulace je

RECEPTORY UVNITR BUNKY

< .
e ovliviuje déje pomalé.

Je schopna ovlivnit soucasné orgdny (tkané, bunky) v rznych ¢astech organismu.
Hormony na cilové buriky plsobi tzv. receptorovym mechanismem a jejich pusobeni je latkové.

Ucinnost hormonu je zavisla na pritomnosti latek schopnych hormon rozeznat a interagovat
s nim, tyto latky jsou nazyvany receptory - jsou jEandFl)JC é Ci slozené proteiny. Receptory
mohou byt umistény budto

* na povrchu cilovych bunék jako soucast buneécné membrany a pak pusobi prostrednictvim tzv. druhych posli

na enzymy uvnitr bunky tzv. efektory a vyvolavaji zmeny ve smyslu zvyseni nebo snizeni aktivity urcitého
biochemického procesu nebo retézce reakci, nebo

* intracelularné, kde pusobi jako regulatory genové exprese.

Hormony, jejich struktura, funkce, mechanismus plsobeni a klinické projevy jejich nadbytku Ci
nedostatku spolu s diagnostikou a léCbou onemocnéni jsou predméetem endokrinologie.

cAMP activates

* typicka pro vyssi organismy a v organismu -,  protein kinases

shutterstwck




Hormony

Hormony lze rozdélovat na zakladé jejich puvodu, tedy podle
* 7laz, ve kterych jsou vytvareny, podle

* jejich chemického slozeni a podle

* mechanismu jejich pusobeni.

Rozdéleni hormonu na zakladé mista jejich vytvareni je asi nejbéznéjsim zpusobem

klasifikace hormonu, i kdyz ne zcela bezproblémovym.

* Nekteré hormony jsou totiz vytvareny i v jinych mistech nez v dané endokrinni zlaze
(napr. somatostatin: hypothalamus x pankreas, estrogeny: Graafovy folikuly x
fibroblasty pojiva).

* Mezi zlazy s vnitrni sekreci (endokrinni Zlazy) se radi hypofyza, Stitna zlaza, klira a dren
nadledvin, gonady, epifyza, insularni aparat pankreatu a pristitna teliska.

 Hormony jsou dale vytvareny v neuroendokrinnich jadrech hypothalamu a
v gastrointestinalnim traktu (GIT).



Hypofyza

HYPOTALAMUS
liberiny, statiny

i

ADENOHYPOFYZA
kortlkotropin tyrotropin folitropin lutotropin somatotropin prolaktin

TSH ( FSH LH) STH

Kira nadliedvin Stitnd #laza Vajetniky

- Tyroxin- T4
Glukokortikoidy Trijodtyronin-T3

Mineralokortikoidy
Androgeny
(muzské pohlavni
hormony)

Somatomediny
Estrogeny

Gestageny (progesteron)

Testosteron

HYPOTALAMUS

NCL. SUPRADPTICUS
NCL. VENTROMEDIALIS HEL. PARAVENTRICULARIS
RCL. DORSOMEDIALILS
NCL.INFUNDIBULARIS

A, HYPOPHYSIALIS SUPERIOR

AXONALNI TRANSPORT
Y HEUROSEKRECNICH
BURKAGCH

A, HYPOPHYSIALIS INFERIOR

RH - stimulujéci hormony (2 hypotlalama)
IH - inhibujici hormony (2 hypoltalamu}
ADH - anlidiuraticky hanmon

STH - somatatropnl harmon

LTH - lutestropni hormaon

PRL - prolaktin

FSH - folikuly stimulujicl horman

LH - luteinizadni hormon

TSH - inyreclropni hormen

ACTH - adranckoiketropni homman
MSH - melanocyty stimulujici hommon




Pineal gland

Hypothalamus
TRH, CRH, GHRH,
Dopamine,
Somatostatin,
Vasopressin

Thyroid and

Pituitary gland o 2= Parathyroid
GH, TSH,ACTH, - : - ] T3, T4, Calcitonin, PTH

= Melatoni

Stomach

IGF, THPO
Pancreas

Insulin, Glucagon,
Somatostatin

Adrenal

Kidney
Ovary, Placenta E.hWi-tin
Estrogens,
Progesterone

Testes
Uterus Androgens,

Estradiol,
Prolactin, Relaxin hibi




Jak se déli hormony 7 Uéinnélatky obsaZené v

a) peptidy
* hormony hypofyzy a hypothalamu
 atriovy natriureticky hormon,
* insulin, glukagon, hormony GIT,
 kalcitonin, parathormon
e choriogonadotropin

b) derivaty aminokyselin
* serotonin, melatonin
* katecholaminy
* hormony stitné zlazy

c) steroidy
* kortikoidy,
e gestageny, estrogeny a androgeny

(prostaglandiny)
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d) derivaty MK- derivaty kyseliny arachidonove- protaglandiny, tromboxany,
prostacykliny, leukotrieny, nejsou to hormony v pravém slova smyslu, spise modifikatory

ucinku hormond.



Podle mechanismu jejich pusobeni se hormony
déli na hormony pusobici

* a) presreceptory na povrchu bunék

e 1. prostrednictvim G proteint a cyklickych
nukleosidmonofosfatt jako druhych posl
(napf.: katecholaminy, glukagon, liberiny,
atriovy natriureticky hormon)

e 2. prostrednictvim G-proteinl a jinych
druhych posld jako napt. Ca?*

* 3. bez G-proteind, katalytickou funkci ma
samotny receptor (naptf.: insulin)

* b) presintracelularni receptory

(steroidni hormony, hormony stitné zlazy).
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Luteinizacni hormon — lutropin (LH)

Folikuly stimulujici hormon — folitropin (FSH)

Melanocyty stimulujici hormon (MSH)

Oxytocin

- stimuluje tvorbu androgen( v tzv.
Leydigovych bunkach varlat

stimuluje steroidogenesi v kure nadledvin (u
muzu)

stimuluje tvorbu pohlavnich steroid( ve
vajecnicich

podili se na cyklickych zménach funkce
zenskych reprodukcnich organi

ovliviiuje zrani spermii v semenotvornych
kanalcich

stimuluje tvorbu sexualnich steroidd ve
vajecnicich

podili se na cyklickych zménach funkce
zenskych reprodukénich orgdnd

pusobi v koznich bunkach -melanocytech

uplatiuje se pri reprodukci, hlavné pri porodu
a béhem laktace

reguluje prijem a vydej vody



