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SIFIKACE proteintl z hlediska FUNKC

Z hlediska FUNKCE miizeme proteiny volné rozdélit do riiznych
funkénich skupin:

@ Stavebni a strukturalni proteiny. Pfevazné nerozpustné, fibrilarni proteiny, tvorici
stavebni material mezibunécnych prostor popf. cytoskeletu (klouby, chrupavky, viasy,
nehty, srst, kosti): kolagen, keratin, elastiny, spongin, fibroin, fibronectin, laminin,
konexiny (vytvari gap junction®)

@ Transportni proteiny: cirkulujici v télnich tekutinach (transferin, feritin, albumin,
hemoglobin, myoglobin...) membranové transportni proteiny tvofici kandly a prenasece;
calmodulin, cytochromy

@ Proteiny zajiStujici pohyb. Tzv. motor proteiny maji schopnost ménit energii ATP na
pohyb (myosin, dynein, kinesin): dal$i asociované proteiny G¢astnici se pohybu: aktin,
tropomyosin, tronin...

@ Katalytické, signalni a Fidici proteiny: enzymy, hormony, buné&né receptory,
rhodopsin (resp. opsin)

@ Proteiny obrannych mechanismii: imunoglobuliny, receptory lymfocytd, MHC
molekuly, antigenni systémy erytrocytu, proteiny komplementu
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KLASIFIKACE proteindl z hlediska TVARU

Z hlediska TVARU molekuly délime proteiny na globulari a fibrilarni.

Globulédrni proteiny (sféroproteiny) @ )
@ Tvar kulovity, ovalny nebo nepravidelny elipsoid 2 -@

@ na povrchu pfevazné polarni skupiny a vnitini prostory velmi tésné vyplnény
hydrofobnimi nepolarnimi fetézci

@ jadro pro vodu nepfristupné x polarni povrch dobfre interaguje s vodou - dobra
rozpustnost

@ PRIKLADY: enzymy, bilkovinné hormony, hemoglobin, myoglobin, cytochromy,
sérové proteiny (albuminy, globuliny, fibrinogen), aktin, tubulin atd.

Fibrilarni proteiny (skleroproteiny) o2 S5

@ Tvar vliakna

@ prostorové usporadani vykazuje zna¢nou periodicitu; v primarni strukture se opakuji
urcité sekvence aminokyselin

@ Tézko rozpustné proteiny s prevazné stavebni funkci

@ PRIKLADY: keratin, kolagen, elastin, spongin, retikulin atd.
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KOLAGENY

@ VIaknité, ve vodé nerozpustné skleroproteiny (je znamo téméf 30 druhu) i =
; o
@ Zakladni stavebni hmota pojivovych tkani Zivoéichd (u saveu tvofi a2 1/3 “ :
véech proteina) = )
@ Kolagen je produkovan predevsim vazivovymi burikami (fibroblasty), - ®

burikami chrupavky (chondroblasty), kosti (osteoblasty), ale i epitelovymi
burikami. Syntéza zcasti probiha uvnitf bunky, castecné extracelularng.

@ VYSKYT: Vlakna mezibunééné hmoty, kize, chrupavky, svaly, $lachy, kosti,
zuby, bazalni membrany epitela, vystelka cév... b

@ Hraje dlleZitou roli pfi starnuti organismu (ztrata pruznosti)

@® Vyuziti v Iékarstvi a kosmetice: vyroba chirurgickych vlaken, cevnich
protéz, potravinové dopliiky a kosmetické pfipravky proti starnuti pleti

Skara je tvofena viakny kolagenu.
Ten spolu s elastinem umo2nuji
napinani kilZe i jeji navrat do
plvodniho tvaru.

Kolagen je také zakladnim
materidlem jizevnaté tkané, ktera
se tvofi pii hojeni poranéné

a poskozené pokozky

r(" i o
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ELASTIN, LAMININ

@ Elastin = pruzny vlaknity protein, ktery mize
reverzibilné ménit délku svych vilaken.

- 1 b ‘ $oon
@® Vyskyt hl. v kuzi a sténach cév = “"‘é‘{
@ S vékem produkce elastinu v kuzi klesa %‘C"??Aé‘

Kolagenni vlakna

elastic fiber

RELAX

STRETCH 2
single
elastin molecule

' cross-link

Elasticka viakna

Laminin V cévach se elastin vyskytuje ve dvou vrstvach

@ Proteiny tvofici zaklad bazalnich

membran (lamin) cév Internal elastic
lamina

@ Je biologicky aktivni latkou,
ktera ovliviiuje diferenciaci,

migraci a adhezi bunék External
elastic lamina
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SPONGIN (druh kolagenu)

Spongin je druh kelagenu

Vyskytuje se jako stavebni podparna bilkoviny
zivodisnych hub (Porifera)

@ Vytvari castecné flexibilni endoskelet
zivogisnych hub
Potearion
neptuni

Geodia cydoniumn
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KERATIN (,,rohovina™)

@ Pevny, odolny vlaknity skleroprotein s vysokym
obsahem AMK cysteinu (sira)

@® Vyskytuje se prevazneé v epitelech a jejich
derivatech (vlasy, chlupy, rohy, nehty, kopyta, pefi
aj.)

@® V bunkach tvori tzv. intermediarni filamenta, ktera
se podileji na vzniku bunééné kostry (cytoskeletu)




FIBROIN

@ Nerozpustny vlaknity protein ktery je zakladem N
hedvabi produkovaného housenkou Bombyx mori

Kokon Bombyx mori|

@ Fibroin také tvori
pavoudi sité

K i&k ]iﬁlﬁovanj
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KONEXINY (gap junction)

@ Skupina transmembranovych proteini formujicich v tkanich obratlovcti propojeni
cytoplazmy dvou sousednich bunék, tzv. ,gap junction® (u bezobratlych jsou gap
junction tvoreny proteiny inexiny)

@ Gap junction umoziiuji rychly L) e}
transporg m_ensvlch m_oleku! mezi sy . Connexon
sousednimi bunikami, které tak channel

propojuji v jeden celek. (Funkéné
muzeme tedy konexiny fadit také k
transportnim proteiniim)

@ Pro nékteré tkané je spravna funkce
gap junction naprosto
nepostradatelna. Napf u srde¢niho
svalu umoziiuje rychly transport —/
iontt a tim dostate¢né rychly pirenos
signalu. Podobné také v hlemyzdi ——
vnitfniho ucha.

Cytosol

Cytosol 2
Connexin COO
Intercellular gap subunit
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@ fibrilarni protein cytoskeletu bunék; na vnitfni strané membrany

@ v membrané erytrocytu, vazici se k vnitini ¢asti membrany. Tvofen viakny
alfa a beta.

A ; - Outer membrane surface
annel and 4.1 ;
proteins (dimers) pratein Ankyrin l §J Glycophorins

Actin

bilayer

Inner membrane surface
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ALBUMINY krevni plazmy

Hlavni bilkoviny krevni plazmy (tvofi 60% plazmatickych bilkovin). Globularni protein
tvoieny jedinym polypeptidovym retézcem (585 AMK); Vznika v jatrech.
V krvi ma fadu funkci:

HI. regulator osmotického tlaku krevni plazmy

To je dulezité v arterialni ¢asti krevniho obéhu, kdy je hydrostaticky tlak uvnitf cév vétsi nez hydrostaticky
tlak ve tkanich. Koloidni osmoticky tlak generovany albuminem a dal$imi plazmatickymi proteiny zabrariuje
nadmérnému pruniku tekutiny do tkani. Pfi nedostate¢né syntéze proteind se objevuiji otoky.

Transport volnych mastnych kyselin

Albumin méa pro mastné kyseliny nékolik vazebnych misto o riizné afinité, pevnost zavisi na délce acylového
fetézce.

Transport bilirubinu

Albumin ma dvé vazebna mista pro bilirubin, jedno s vysokou a druhé s nizkou afinitou (ten je vazan
snadno, mlze se uvoliiovat a difundovat do tkani).

Transport médi, zinku, vapniku, hofréiku

Transport Iékt a xenobiotik

Na albumin se vaze mnoho Iéku, napf. antibiotika, aspirin aj. Nékteré soutéZi s bilirubinem o vazebné misto
s vys$$i afinitou.

Transport hormonu

Steroidni hormony, napf. hormony §titné Zlazy (trijodothyronin a thyroxin) aj

Zdroj aminokyselin pro proteosyntézu v perifernich tkanich

Pufraéni schopnost

Antioxidant krevni plazmy

Vyuziti v mediciné

Albumin se pouziva jako koloidni roztok pfi I6¢bé pii ztratach krevniho objemu (hypovolémie) nebo pri
popaleninach a Sokovych stavech.

Transport kovi (Fe, Ca2+, Cu2t)

Transferin Feritin

® sérovy globulami glykoprotein, @ vnitrobuné&ény protein skladujici
syntetizovany v jatrech zasoby zeleza (které je samostatné pro
@ transportuje v krvi zelezo buriku toxickeé) — vyskyt predevsim v

jatrech, sleziné a kostni dfeni

@ Podili se také na transportu Zzeleza v
krvi

Ceruloplasmin

@ Plasmaticky glykoprotein,

syntetizovany v jatrech Kalm.Odul-in

@ Transportuje méd, ale podili se
také na kinetice Fe (dulezity pro
recyklaci Fe mezi zadsobarnami a @ Aktivuje kalcium-dependentni kinazy
cilovoymi tkanémi

@ Vnitrobunéény protein vazici vapnik
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Hemoglobin

Cerveny transportni metaloprotein &ervenych krvinek
obratlovct a nékterych dalSich Zivocicht. transportuje kysliku
z plic nebo Zaber do tkani a opaénym smérem odstrafiovani
oxidu uhli¢itého z tkani do plic

Bézny hemoglobin dospélého ¢lovéka (HbA) se sklada ze 4
podjednotek, dvou alfa (a) a dvou beta (B). Kazda

podjednotka

je tvofena bilkovinnou &asti — globinem a prostetickou ERYTROCYT QJQ
(nebilkovinnou) ¢asti — hemem. Obsahuie nékolik set tisic

Clovék ma béhem svého vyvoje riizné typy hemoglobinu. Molekul hemoglobinu @ KYSLIK se
VSechny ffi lidské hemoglobiny maji stejny hem, ale liSi se vaze na hem

v bilkovinné (globinové) slozce

Myoglobin

Svalova bilkovna, skladajici se z jednoho polypeptidového fetézce a hemu, schopného vazat kyslik a CO2
Slouzi jako zasoba kysliku pro intenzivné pracujici svaly; ve vétSim mnozstvi se proto vyskytuje hl. u
potapéjicich se savcu (tuleni, velryby) a také v srdci a nékterych vykonnych kosternich svalech

Cytochromy

Hemoproteinové pigmenty s funkci oxiredoredukénich enzymu. Podle typu se vyskytuji v riznych ¢astech
buriky, napf. mitochondrialni cytochromy (a,b,c...) jsou sou¢asti dychaciho fetézce.
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Vice:

Membranové transportni proteiny SG—_id

Transmembranové proteiny umoziiujici a regulujici prechod iontti a mensich molekul
pres fosfolipidovou bariéru bunécnych resp. organelovych membran

Kanaly ©%90 0©
O,
Tvofri pfimé spojeni mezi vnéj$im a vnitinim prostorem membrany.
Umoznuji pasivni transport iontt po koncentraénim spadu. o
Prichodnost kanalii mize byt regulovana vratky (Na*, K*, Ca?* atd.) o

Aquaporiny

Transmembranové proteiny specializované na transport vody. (AQP1, AQP2, AQP3...)

PfenaSede a pumpy ‘4>

Vyskytuji se ve dvou prostorovych konformacich (otevieni 9 o
vné a otevieni dovniti). Pracuji bud’ pasivné (pfenasece napfr.

pro glukézu: GLUT) nebo aktivné za spotfeby ATP (pumpy)-

napf. Na*/ K*pumpa, SGLT aj. e

Clathrin Membranovy protein. Hraje kli¢ovou roli pfi tvorbé a
transportu membranovych vesikul (endo- a exocytéza).
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Vice:
Fyz. pohybu
pol

Membranové transportni proteiny

Rozsahla skupina bilkovin, které se podileji

na preméné chemické energie na mechanickou praci.
Vytvareji slozité komplexy, které katalyzuji rozklad energeticky bohatych latek tak, aby
jejich energie mohla byt vyuzita pro kontrakci vlidknitych nadmolekularnich komplexu
téchto bilkovin.

Aktin Globularni bilkovina u véech typti bunék (jedna z nejhojnéjsich
bunéénych bilkovin) Tvofici aktinova filamenta cytoskeletu.
Vyznamnou funcki ma ve svalovych burikach. (tenka viakna myofibril,
kde vytvari reverzibilni vazbu s myosinem)

Myasm Skupina tzv. motor proteint zajistujici u eukaryotickych bunék pohyb.
Molekula je tvofena vlakny, zakonéenymi tzv. hlavou, ktera se v
myofibrile vaze na aktinova vlakna.

Troponin

Svalovy protein tvofici komplex s Trﬁpﬂmyodmm Sklada se ze tii poddjednotek:
Jednotka C - vaze vapnik; Jednotka 1 — v klidové fazi brani reakci aktinu s myosinem;
Jednotka T - spojuje obé dalsi jednotky s tropomyosinem

Dynein Skupina protein( tzv. molekularni motory. Hydrolyzuji ATP na ADP, ¢imz
ziskavaji energii pro pohyb po kolejnici tvofené vlakny mikrotubulii.
Cytoplazmatické dyneiny umoziiuji vnitrobunéény transport riznych
membranovych organel, rozestup chromatid pfi anafazi a podobné.
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Myosinové vlakno

Hlava myosinu

Vice:
Fyz. pohybu
pol
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Dynamika katalyzovyné reakce

Nekatalyzovana reakce

Energie

Katalyzovana regkce

reaktanty

produkty

Reakéni koordinata
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ENZYMY

Nejpocetngjsi skupinou bilkovin. Enzymy ovliviiuji rychlost prakticky vSech
biochemicky dulezitych reakci v burikéach i v mimobunécnych prostorech
organismu

@ Chemické reakce probihajici v organismu by normalné probihaly jen pfi teplotach
znacné vyssich.

@ Kazda reakce vyzaduje specifické zvySeni chemické reaktivity.

@ Enzymy urychluji (katalyzuji) jen jednu z mnoha moznych cest

@ Enzymové katalyzované reakce jsou spojeny za sebou — produkt jedné reakce
muze byt vychozi latkou (substratem) pro reakci nasledujici.

@ dlouhé reakéni drahy se navzajem spojuji — vytvareji labyrint vzajemné
propojenych reakci — burice umoziiuji prezit, rist a rozmnozovat se
- . @ Vysoce selektivni proteiny; biokatalyzato
Zakladni 4 ke L
@ Snizuji energetické bariéry

vlastnosti

@ Zvysuji rychlost reakci
e nzymﬁ ® Zkracuiji ¢as potrebny k dosazeni chemické rovnovahy

@ Zreakci vychazeji nezménény; jsou opakovatelné vyuzitelné
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ENZYMY - piiklady

Travici enzymy

® PROTEAZY: $tépi peptidovou vazbu (trypsin slinivky, pepsin zaludku)

@ LIPAZY: stépi tuky na triacylglyceroly a mastné kyseliny. Rizné typy lipaz:
@ HPL (jaterni lipaza): hydrolyzuje triacylglyceroly obsazené v
lipoproteinech

@ LPL (lipoproteinova lipaza): obsazena v kapilarach tukové tkané a
myokardu

@ Pankreaticka lipaza: tvori se ve slinivce , sekretovan do duodena kde se
spolu se zluci Géastni traveni tuku
@ AMYLAZY: §tépi dlouhé molekuly polysacharidi (hl. $krobu); DISACHARIDAZA:

enzym uvoliiovany enterocyty tenkého streva, kde $tépi disacharidy na
monosacharidy.

Cytochromy

Hemoproteinové pigmenty s funkci oxidoredukénich enzyma. Vyskytuji se na
riznych mistech v burice. Mitochondrialni cytochromy (a, b, c) jsou soucasti
elektronového transportniho fetézce.

*Ivana FELLNEROVA, PiF UP Olomouc*




ENZYMY - priklady

Enzymy na SYNAPSI

@ ACETYLCHOLINESTERAZA (AChE): rozklada acetylcholin uvolnény na synapsi
nervosvalové ploténky na acetat a cholin (snizuje tak jeho pisobeni na synapsi)

@ CHOLINACETYLTRANSFERAZA (CAT): syntetizuje acetylcholin z cholinu a acetyl-
CoA

Aminotransferazy

AMINOTRANSFERAZY (transaminazy): enzymy katalyzujici prenost aminoskupiny z
AMK na ketokyselinu. Maji kli¢ovou roli pfi syntéze a odbouravani AMK protoze
jedinou AMK, ktera podléha piimé deaminaci je glutamin (=konecny pfijemce dusiku
prenaseného sérii transaminaci pfi katabolismu ostatnich AMK

@ ALT = alaninaminotransferaza: nachazi se v cytosolu hepatocytu. Jeho aktivita v
krevnim séru se zvysuje u jaternich poskozeni (zanét, intoxikace aj.). Stanoveni
ALT patii k zakladnim biochemickym vysetienim

@ AST = aspartataminotransferaza: zvysuje se u akutniho infarktu myokardu a

tézsich poskozeni jater (cirh6za s rozpadem bunék)

*lvana FELLNEROVA, PFF UP Olomouc*

Termostabilni ENZYMY
&,

Nejvétsi z horkych pramenu
v Yellowstonském Narodnim
parku {(Wyoming, USA).

Jednotlivé barvy predstavuji
rlizné skupiny bakterii,

z nichZ kaZda je specializovana
k Zivotu v konkrétnim tepelném
rozmezi.

Bakterie Thermus Aquaeus
jsou zdrojem termo-stabilniho
enzymu

TAQ polymeraza
VyuZiva se v molekularni
biologie (PCR)
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ENZYMY - priklady

Fosfatazy

Enzymy uvoliiujici fosfatovou skupinu z jeji vazby na jinou slouéeninu-defosforylace.
Fosfore¢né monoester + H,0 — alkohol + H;PO,

@ ALP - alkalicka fosfataza: zasadité pH optimum (8.6). Obsazena hl. v kostech
(ucastni se mineralizace), stfevé a Zlu€ovych cestach

@ ACP - kysela fosfataza: kyselé pH optimum (5,4);

Kinazy

Enzymy katalyzujici pfenos fosfatu z vysokoenergetické molekuly (ATP, GTP) na
cilovou molekulu (substrat), ktery tim fosforyluje (opak tGcinku fosfataz). Prenos
fosfatu je ¢asto zakladni podminkou priibéhu chemickeé reakce (,,dodani energie®).

@ Protein kinazy: prenasi fosfatovou skupinu na protein za vzniku esterové vazby.
Fosfat se vaze na hydroxylovou skupinu (-OH) postrannich fetézcti aminokyselin.
Podle typu fosforylované aminokyseliny miizeme proteinové fosforylace rozdélit
do dvou zakladnich skupin: tyrosin kinaza (TK) a serin/threonin kinazy

@ CAMK = Calcium/calmodulin-dependent protein kinase

*lvana FELLNEROVA, PFF UP Olomouc*

) Vice:
Endokrinologie

Pomoci hormon( vy$si organismy reguluji tok latek metabolickymi drahami a Fidi
mnohé dal$i fyziologické funkce

déale sem patfi bilkovinné HORMONY (insulin, hormony pfedniho laloku
hypofyzy),

Inzulin T

GLYKEMIE
e.upol

p:fwww.zoo
czlosobylfellnerovalfyziol
ogle_wyuk_materhtm

Hormon produkovany B burfikami slinivky bfisni. Inzulin stimuluje
buriky k pFijmu glukézy z krve (snizuje hladinu krevni glukézy)

Glukagon

Hormon produkovany a bufikami slinivky bfisni. Glukagon stimuluje Stépeni
glykogenu v jatrech (zvySuje hladinu krevni glukézy)

Hormony hypotalamu a adenohypofyzy

*lvana FELLNEROVA, PFF UP Olomouc*




RECEPTORY

ogle_wyuk_materhtm

Signalni proteiny zprostfedkovavajici mezibunéénou komunikaci.
Receptor je aktivovan vazbou s ligandem; nasleduje bunééna odpovéd. Vyskytuji se
jak na membrané, tak cytoplazmé, popr. jadre.

Podle stavby a typu ligandu rozliSujeme rtizné typy receptoru:

Receptor-iontovy kanal

chemicky fizeny kanal, ktery se otvira vazbou ligandu. Vyskyt napf. na
postsynaptické membréané nervosvalové ploténky. Ligandem je neurotransmiter
acetylcholin.

b4
Receptor spfaZeny s G-proteinem
vazbou ligandu je aktivovan G-protein, ktery stimuluje otevieni kanalu nebo
intracelularni enzymatickou aktivitu. Pf. muskarinni receptor parasympatiku
nebo adrenergni receptor sympatiku
Receptor-enzym

vazbou ligandu na receptor dojde k aktivaci enzymatické domény a nasledné
bunééné odpovédi

Integrin-receptor

vnitini ¢ast receptoru-integrin- ovliviiuje usporadani cytoskeletu

*Ivana FELLNEROVA, PiF UP Olomouc*

RECEPTORY imunitnich molekul o Jiee

IMUNOLOGIE

hitp:

ogle_wyuk_materhtm

BCR

Transmembranovy protein - vysoce specificky receptor B lymfocytu. Po jeho stimulaci
antigenem B-lymfocyt proliferuje a sekretuje protilatky

TCR

Transmembranovy protein - vysoce specificky receptor T lymfocytu. Po jeho stimulaci
komplexem antigen-MHC, T lymfocyt proliferuje a sekretuje cytokiny

Fc receptor

Transmembranovy protein nachazejici se napf. u neutrofili, makrofaga, zirnych
bunék, NK bunék atd. Fc receptor se vaze na Fc fragment protilatek

Scavenger receptory

Receptory pro modifikované LDL lipoproteiny. nachazeji se v membrané makrofagu,
burikach hladkého svalstva aj.

TLR receptor

Receptory nachazeji se v membrané monocytt, makrofagu, dendritickych bunék, ale
také epitelech stieva a dychacich cest. TLR receptory se vazi hl. na povrchové struktury

bakterii (flagelin, lipopolysacharidy). Spousti celou kaskadu imunitnich reakci
*lvana FELLNEROVA, PiF UP Olomouc*

ROTEINY

s funkeci

Dbhrannol
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Plazmatické proteiny tvorené efektorovymi B-lymfocyty, tzv. plazmatickymi burkami.

Imunoglobuliny (protilatky)

RozliSujeme 5 zakladnich izotypt imunoglobulind:

™ = V séru a intersticialni
EQQ Oéﬂ tekutiné

00 = Opsonizace,
00 neutralizace

* Nejcastéjsi protilatky
IgG (70-75%)
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V séru a intersticialni
tekuting

Ochrana pred parazity
zodpovédné za alergické
r. a hypersensitivitu

Povrch B lymfocyta
Receptor pro antigen

= V séru, slzy, sliny
miléko, povrch sliznic

= Ochrana sliznic
opsonizace
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Fibrinogen - fibrin

Ochranu organismu proti krvaceni zajistuje hemokoagulaéni systém, ktery
pomoci Fady bilkovinnych faktorll a enzym{ vyvolava pfeménu krevni bilkoviny
FIBRINOGENU na nerozpustny FIBRIN, ktery zaceluje narusené cévy

Fibrinogen
Rozpustny plazmaticky protein vznikajici
v jatrech. Tzv. koagulaéni faktor |.

Uginkem enzymu proteazy TROMBINU
se méni na vlaknity nerozpustny

Fibrin
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Proteiny komplementu

Skupina cca 30 plazmatickych proteinti (ozna¢. C1, C2 atd.)

Lo Lesion
e > i
Po aktivaci (napf. vazbou s A

protilatkou nebo povrchovymi
molekulami bakterii) se
aktivované proteiny
komplementu zabudovavaji do -
membrany patogena, kde L ( Jitil
formuji pory. Nasleduje ztrata
kontroly nad pfijmem vody - ’ \
lyza / e

Plasma Complement

membrane proteins
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Antigeny krevnich skupin

Antigeny krevnich skupin jsou molekuly glykoproteint resp.
lipoproteinti zabudované v membranach ¢ervenych krvinek

protilatka 4\ Aantigen ¢ B antigen
antigen
Erytrocyt
| i - I
Krevni skupina A Krevni skupina B

Proti cizorodému
antigenu vytvari
kazdy jedinec
protilatky Krevni skupina AB Krevni skupina O
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MHC molekuly (HLA systém)

Vysoce polymorfni membranové proteiny vyskytujici se u vSech
jadernych bunék savct (MHC I) nebo jen u fagocytti a dendritickych bunék
(MHC I

Jejich funkci je vazat peptidové fragmenty proteinii a prezentovat je
(vystavovat) na bunéény povrch, kde je analyzuji svymi receptory T
lymfocyty

MHC I MHC 11
/\ Dendriticka
buiika

makrofag

Vsechny jaderné buriky téla Jen antigen prezentujici buiiky APC
(fagocyty, dendritické buriky)
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PRIONOVE PROTEINY

Prionovy protein (PrPC)

»

Membranovy glykoprotein vSech savcl a fady obratlovcd

Kédovany prionovym genem (¢loveék — 20 chromozom, skotu 13. chromozom)
prim. struktura - 253 AK,
sek. struktura — 43% a-Sroubovice, 3% B-skladany list.

Vyskyt: Synapse neuron(i, membrany astrocytt a leukocytu

Funkce: Neni pIné objasnéna;
PrPC vaze Cu?* a transpotuje je do nitra buriky;
PrPC¢ vaze protein indukovany stresem (STI1), ktery je potiebny k aktivaci
SOD (superoxiddismutasa) katalyzujici rozklad superoxidovych iontu (O2¢-).

Patologicky prionovy protein (PrPsc)

PrPC prionovy protein mize zménit svoji prostorovou konfiguraci (ne poradi AMK) a
vytvorit tak patologicky prionovy protein (PrPSc)

Synapticky konec Vnéjsi obal

Télo buiiky TYEINKA (AW
| &S L/ / o
obratlovcu
(T

o)
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Rodopsin

VYSKYT:
Fotoreceptory sitnice

= CIPEK

/

~ Vnitini

Membrénové disky \ oblast
obsahujici fotopigmenty @ disku
)
& Retinal

Rodopsin je fotopigment slozeny s Opsin
bilkoviny OPSINU a karotenoidu
RETINALU (vit. A).

Svétlem vyvolana pfeména cis-
retinalu do formy trans-retinalu je
zodpovédna za depolarizaci ty¢inek
a ¢ipku a nasledny prenos signalu
do mozku.
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Priony: fyziologické a patologické

U patologicky prion( dochazi k vyraznému zvySeni podilu  skladaného listu

Fyziologicky prionovy protein(PrP¢) Patologicky prionovy protein(PrPsc)

3% Stejna sekvence AK 43%
Zdroj: http://www.sci.muni.cz/ptacek/CYTOLOGIE6.htm#mitoza
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Patologické priony: PrPsc

K pfeméné mezi PrPC a PrPSc mlze dojit na bunééném povrchu popf. uvnitf buriky
po endocytdze.

Vlastnosti PrPsc

Odolava dezifekénim prostfedkim, vysokym teplotam, enzymim (bunééné
proteaze).

Hromadi se v cytoplazmé—shlukuje se v amyloidni fybrily—vytvafi amyloidni plaky.

Patologické priony vyvolavaji fadu prionovych chorob CNS — tzv. transmisivni
spongiformni encefalopatie (TSE). Dochazi pfi nich k vakuolizaci a apoptéze
neurontl, kumulaci PrPSc ve formé amyloidnich plakd, astrocytéze;

poskozen je zejména mozecek.

Za ,Prionovou hypotézu“ vzniku TSE byla
v r. 1997 udélena Nobelova cena

Stanley B. Prusiner :

3.0PG
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Lepek (gluten) a celiakie

Lepek (gluten) je bilkovina pfitomna hlavné v obilninach - pSenice, jemen,
Zito a oves a v potravinach vyrobenych z mouky - chleba, susenky, kolace a
téstoviny pm s . i

Nesnasenlivosti (alergii) lepku vznika nevylécitelné autoimunitni onemocnéni
celiakie (celiakalni sprue)

Dochazi k:

Poskozeni sliznice tenkého stfeva, mizi mikroklky a kiky

Travici soustava neni schopna stravit potraviny obsahujici lepek
Snizuje se schopnost travit ostatni Ziviny

Pacient postiZzen na cely Zivot

o Celozivotni bezlepkova dieta
Il_ é E:.li] a = Povoleno: proso, kukufice, ryze, laskavec, pohanka, séjové
_I\L)\_J_.J‘._lﬂ boby, kastany, amarant, Zelenina véetné brambor, salaty,
ovoce, maso, ryby, vejce, mléko, mlécné produkty
Potraviny: logo preskrtnutého klasu
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Prionova onemocnéni (TSE)

D TR o St

uirata

+ Bovinni spongiformni encefalopatie (BSE).
(tzv. nemoc Silenych krav)

» Nemoc chronického vy€erpani jelenovitych (CWD).
» Scrapie postihujici ovce (1730).

» Spongioformi encefalopatie kocek

Clovék

» Creutzfeldtova-Jakobova demence:

*  Kuru (1950).
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