21. kédovana aminokyselina: Selenocystein

Selen (Se), patii spolecné s kyslikem a sirou mezi chalkogeny, ale
na rozdil od nich je to pomérné vzacny prvek. V ptirodé spolu s
tellurem doprovazi siru v jejich rudach. Slouceniny selenu
(selenidy médi a galia) se nejcastéji pouzivaji k vyrobé fotoclankt
(ptistroj, ktery po ozéafeni svétlem produkuje elektrickou energii),
k barveni a odbarvovani skla, uplatni se ale i v expozimetrech ve
fotoaparatech nebo v kopirkach [1].

Selen ma vsak i biologicky vyznam i pfes to, Ze jeho
slouCeniny jsou vétSinou toxické. V poslednich letech se totiz
zjistilo, ze jeho nedostatek v potravé zvySuje riziko nadorovych a
jinych onemocnéni. Na druhou stranu pfili§ velké mnozstvi selenu (naptiklad pii Spatném uzivani
potravinovych doplikii se zvySenym obsahem Se) vede k otravdm organismu nebo opét ke vznikiim
nadord [2]. Tyto objevy vedly védce ke zkoumani biologické funkce selenu.

Se je soucasti kddované aminokyseliny selenocysteinu (zkratka Sec), objevené az v roce 1986
(ostatni aminokyseliny byly objeveny jiz o sto let diive). Sec ma podobnou strukturu jako cystein nebo
serin, jen atom siry nebo kysliku je nahrazen atomem selenu.
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Sec patfi mezi kdédované aminokyseliny, to znamend, ze je zaclenovan pii syntéze proteini do
vznikajiciho peptidového fetézce a ma vlastni tRNA a kodon (kodon je informace uloZzend v tRNA,
urcuje, ktera aminokyselina bude zafazena do proteinu). Jeho kodonem je UGA, ktery slouzi ve vétSin¢
ptipadt jako stop kodon (znac¢i ukonceni peptidového fetézce, dalsi funkce kodontl). mRNA kodujici
selenoproteiny musi mit specialni sekvenci odpovidajici za to, ze UGA bude slouzit jako “slovo* a ne
jako stop kodon [2].

V soucasné dobé zname asi u 35 selenoproteinil jejich biologickou funkci. Jsou to enzymy, ve
kterych Se (v Sec) ptisobi jako redoxni ¢inidlo. Selenocystein je lepsi redoxni ¢inidlo nez cystein, protoze
Se se ochotnéji oxiduje nez S (to vyplyva z jejich redox potenciali). Jedna skupina téchto enzymu se
nazyvé glutathion peroxidasy. Tyto enzymy redukuji peroxid vodiku nebo organické peroxidy na vodu,
popiipad¢ alkoholy [3]. To je velice dulezité, protoze peroxidy (a dalsi reaktivni formy kysliku vznikajici
v organismu) jsou vysoce reaktivni Castice, které mohou poskozovat dilezité biomolekuly (DNA,
proteiny i membranové lipidy), a zptisobovat tak nemoci srdce a cév ¢i nadorova onemocnéni. Toto je
také povazovano za jeden z mechanizmii protinddorovych t¢inki selenu na lidsky organismus [2].

Dalsim dulezitym enzymem obsahujicim selenocystein je dejodinasa, kterd zapina a vypina
thyroidni hormony. Ty jsou dulezité pro regulaci télesné teploty, rist, sluch a také pro spravny vyvoj
mozku plodu [2].

Otdzky:

Posud’te, zda nésledujici tvrzeni vyplyvaji (napiste ano) nebo nevyplyvaji (napiste ne) z textu.
a) Se je v zemské klife vzacnéjsi prvek nez S.
b) Se a jeho slouceniny jsou karcinogenni v jakémkoliv mnozstvi.
¢) Selenocystein vznikd v organismu az po syntéze proteini, kdy je v molekule cysteinu nahrazen
atom S atomem Se.
d) Selenocystein je siln€jSim oxida¢nim ¢inidlem nez cystein.



e) Nemoci srdce a cév mohou byt zplsobeny piitomnosti peroxidil nebo reaktivnich forem kysliku v
organismu.

f) Enzym glutathion peroxidasa katalyzuje reakci oxidace peroxidu vodiku na vodu.

g) Selenocystein ma protinddorové uc¢inky na lidsky organismus.

h) Enzym dejodinasa obsahuje selenocystein a ptimo reguluje télesnou teplotu organismu.

Kdo si tvori své aminokyseliny upIné saim? (Esencialni aminokyseliny u riznych organismii)

21 koédovanych aminokyselin potfebuji vSechny organismy pro tvorbu svych proteinti. Neékteré z nich si
umi sami syntetizovat, jiné ne, musi je proto pfijimat s potravou. Takové aminokyseliny nazyvame
esencidlni (podobné jako jsou esencidlni nékteré mastné kyseliny). Esencidlni neznamend, ze by byly
(biokatalyzatory) potfebné pro syntézu nékterych aminokyselin, protoze pro né¢ byla vyroba jejich
slozitych postrannich fetézch pfili§ narocna a v jejich ptirozené potravé byl téchto aminokyselin vzdy
dostatek. Od té doby se pro n¢ tyto aminokyseliny staly esencialni, musi je pfijimat s potravou, protoze v
proteinech se vyskytuji vSechny kédované aminokyseliny.

Aminokyseliny, které jsou esencialni pro ¢loveéka, se mohou lisit od téch, které jsou esencidlni pro
organismy Zijici odliSnym zplsobem Zivota, pfijimajici jinou potravu nez Clovek (pro bakterie, prvoky,
ale jiné tfeba i pro kocky a psy) [4]. Organismy, které jsou schopny syntetizovat vSechny aminokyseliny,
jsou autotrofni organismy (jakoZto primarni producenti organickych latek) a nckteré mikroorganismy
(napt. kvasinka pivni [5]).

Pro dospélého ¢loveka jsou esencidlni tyto aminokyseliny: fenylalanin, valin, threonin, tryptofan,
isoleucin, methionin, histidin, leucin a lysin. Lidsky plod a malé déti jsou sice schopny tvofit
aminokyselinu arginin, ale pouze v pfili§ malych davkéch (v mocovinovém cyklu). Arginin je proto pro
n¢ esencidlni aminokyselinou [4].

Dalsim ptikladem toho, Ze esencialita zavisi na metabolickych drahdch organismu, jsou lidé
postizeni dédi¢nou chorobou fenylketonurii. Toto onemocnéni je zplisobeno mutaci genu pro enzym
fenylalaninhydroxylasu. Ten pfeménuje aminokyselinu fenylalanin na aminokyselinu tyrosin. Pokud
tento enzym nefunguje, hromadi se v t¢le fenylalanin, ktery je ve vysSich davkach toxicky a muze
poskodit mozek plodu nebo ditéte. Pacienti s fenylketonurii musi drzet pfisnou nizkoproteinovou dietu,
aby se maximaln¢ vyhnuli fenylalaninu, ktery se nachdzi v mnoha bilkovinach. Protoze ale tito pacienti
nepiijimaji s potravou esencidlni fenylalanin, ze kterého se v téle nésledné tvoii tyrosin (pro zdravého
¢lovéka neni tyrosin esencialni aminokyselina, tvofi si ji z fenylalaninu), stdva se pro né€ tyrosin esencialni
aminokyselinou [6, 7].

O2 + 28 + 2H+ H20
O\ ;O \ /_. (0
C ‘\\ / + I
. | N /" HN—C—H
H 3N —C—H |
| enzym fenylalanin CH 2
CH, 4-monooxygenasa
1/4 déti L-Tyrosin
nEmmaEn! L-Fenylalanin OH

Dédicnost fenylketonurie

Svntéza tvrosinu 7 fenvlalaninu

Urcité také vSichni znate octomilky (rod Drosophila), mal¢ musky, které se vdm doma zniehonic
vylihnou, jen co se vam zacne kazit ovoce. Drosophily jsou vyznamnym modelovym organismem
genetiky a molekularni biologie (diky tomu, Ze se velmi snadno péstuji, pouzivali je védci pro vyzkum uz



od pocatku minulého stoleti a postupné se jim podafilo osekvenovat cely genom octomilky a popsat
funkci mnoha a mnoha gentl). Védci se zabyvali i tim, jaké aminokyseliny jsou esencidlni pro octomilku
obecnou. Zjistili, Ze octomilka si umi, na rozdil od lidi, syntetizovat arginin, methionin 1 histidin [8]. To
souvisi s jeji potravou. Octomilky se zivi hlavné¢ ovocem, zatimco histidin, methionin i arginin se
vyskytuji prevazné v zivocisné stravé [13]. Proto musi byt octomilka schopnd si tyto aminokyseliny
syntetizovat sama, piestoze je jejich syntéza energeticky narocna [14].

Védét, které aminokyseliny jsou pro nds esencidlni je dualezité pro vyzivu. Esencidlni
aminokyseliny potiebujeme a musime je pfijimat s potravou. Castym argumentem proti vegetarianstvi je
nedostatek proteind a tedy 1 aminokyselin, coZ Skodi zdravi. Jako hlavnim zdrojem proteinii a potazmo
aminokyselin byva uvadéna zivoci$na strava, hlavné maso. Nesmime vSak zapominat, ze rostliny jsou
schopny syntetizovat vSechny aminokyseliny. Vegetariani nebo vegani tak mohou vSechny esencialni
aminokyseliny ziskavat z rostlinné stravy. Jde jen o to védét, ve kterych rostlinach a castech rostlin se
esencidlni aminokyseliny vyskytuji, a ty konzumovat [9]. (Napf. na této strance:
http://www.veganhealth.org/articles/protein je seznam plodin a mnozstvi esencialnich aminokyselin, které
se v nich vyskytuji.)

Otazky a ukoly:

1) Posud'te spravnost nasledujicich tvrzeni (oznadte je pismeny S — spravng, S — §patng).

a) Esencialni aminokyseliny jsou hlavnimi stavebnimi latkami pro tvorbu proteinti, v proteinech se
vyskytuji ¢astéji nez ostatni aminokyseliny.

b) Esencialni aminokyseliny jsou: fenylalanin, valin, threonin, tryptofan, isoleucin, methionin,
histidin, leucin a lysin.

¢) Rostliny poskytuji zivocichim v§echny kédované aminokyseliny.

d) V mase, které jime, jsou pfitomny vSechny esencialni aminokyseliny pro ¢lovéka.

e) V proteinech se vyskytuji pouze tzv. kddované aminokyseliny.

f) Pro osoby trpici fenylketonurii neni fenylalanin esencialni aminokyselinou.

g) Pro osoby trpici fenylketonurii je, na rozdil od lidi zdravych, esencialni aminokyselina tyrosin.

h) Podle toho, ¢im se dany organismus Zivi, zjiS§tujeme, které aminokyseliny jsou pro néj esencidlni.

2) Podle obrazku Dédi¢nost fenylketonurie zkuste pfijit na to, jakd alela (dominantni / recesivni) je
odpovédna za prenos fenylketonurie. Jakou kombinaci alel musi mit ¢lovek, ktery fenylketonurii
onemocni?

Syndrom ¢inskych restauraci

Kyselina a-L-glutamova patii mezi neesencidlni (pro clovéka) kodované aminokyseliny. Pii
fyziologickém pH je zaporné nabitd, protoze ma dvé karboxylové skupiny (v literatuie ji najdete 1 pod
nazvem glutamat, ktery oznacuje soli odvozené od této aminokyseliny napt. glutamat sodny). Lidsky
organismus mé nékolik biosyntetickych drah vedoucich k této kyselin¢ (transaminace, syntéza z
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a-oxoglutarové kyseliny, hydrolyza glutaminu a dalsi). V téle slouzi jako jeden z hlavnich
neurotransmitert a jako vychozi surovina pro syntézu dalSich latek (napf. neurotransmiteru GABA,
kyselina y-aminomaselnd) [4].

Kyselina glutamova byla objevena japonskym profesorem Kikunae Ikedou, ktery rad pojidal
moiské chaluhy kumbu pro jejich zvlastni chut' (v asijské kuchyni se pouzivaji jako koteni, nebo
dochucovadlo). Profesor patral po latce, ktera tuto specifickou chut’ zpiisobuje, az nakonec v roce 1908
izoloval krystalickou kyselinu glutamovou. Kyselina glutamova se vyskytuje ve vSech rostlinnych
bilkovinach, ¢lovek ji pfijima pfevazn€ v masnych a mléénych pokrmech. Kyselinu glutamovou vazanou
v bilkovindch naSe chut'ové receptory nerozeznaji, zato volna vyrazné drazdi naSe chut'ové bunky (volna
se nachazi ve velkém mnozstvi napt. v sojovych oméckach). Jeji chut’ se nazyva umami a tadi se k péti
zakladnim chutim (spolu s kyselou, slanou, sladkou a hotkou chuti je$t¢ chut’ umami). Je to 'masovéd'
chut’, kterou vSichni zndme z asijské kuchyné [10]. Dokonce se ukazuje, ze kyselinu glutamovou a jeji
soli vnimame i chutovymi poharky na jazyku. Receptory pro glutamat v mozku byly objeveny uz v roce
2000 [15]. Glutamaty, pfevazné glutamat sodny, se hojné€ pouzivaji jako potravinovy dopln€k, oznacuji se
kédem E 620. Primyslové se glutamat sodny ziskdva od nékterych kvasnych bakterii. Ty produkuji
kyselinu glutamovou (pfeménou melasy nebo Skrobu), ktera se pak neutralizuje hydroxidem sodnym na
glutamat sodny. Diive se také glutamat ziskdval z pSenicného lepku (ten obsahuje 25 hmotnostnich
procent glutamatu).

V 60. letech minulého stoleti, kdy uz bylo pouZzivani glutamatu sodného rozsifen celosvétove, se
zaCaly objevovat jeho nezadouci G¢inky na organismus, jako bolesti na hrudniku, péaleni zahy, bolesti
hlavy a migrény. 'Nemoc' byla nazvana Syndrom ¢&inskych restauraci. Lidé se zacali boufit proti
glutamatu, védci zacali zjiStovat, jak skutecné pusobi, obchodnici byli donuceni uvadét na obalech
potravin, a tim se znacné znevyhodnit, vyskytuji-li se v nich glutamaty. Nakonec vSak (podle World
Health Organisation - WHO, Food and Drug Administration - FDA a dalSich organizaci) nebylo
prokdzano, Ze volnad kyselina glutamova a jeji soli jsou zdravi Skodlivé, pfestoze u nékterych osob
vyvolavaly ptiznaky Syndromu ¢inskych restauraci. Nékteti védci se ale domnivaji, zZe reakce na ¢inskou
kuchyni vyvolava spi$ ptili§ vysoké mnozstvi tuku a sodiku v této stravé [11, 12]. Nicmén¢ narazite na
mnoho internetovych stranek varujicich pred glutamatem sodnym Udajné je karcinogenni a do jidel se ma
pfidavat az poté, co dovafite. Pti tepelném rozkladu se totiz z glutamové kyseliny uvoliuji toxické
heterocyklické aminy. Tyto informace jsou ale nepodlozené, takze je otdzka, jsou-li pravdivé.

Otdzky:

Vyplyvaji dana tvrzeni z textu? (napiste ke kazdému ano nebo ne):

a) Pojmem glutamat oznacujeme anion vznikly odtrzenim atomu vodiku z karboxylové skupiny na 5.
uhliku kyseliny glutamové.

b) Kyselina glutamova, neboli GABA, slouzi jako neurotransmiter.

¢) Umami je chut kyseliny glutamové vazané v zivociSnych bilkovinach.

d) Pro masovou chut umami ma ¢lovék specialni receptory v mozku.

e) Glutamat sodny se ziskdva reakci kyseliny glutamové a hydroxidu sodného za vzniku glutamatu
sodného a vody.

f) Vé&dci nepotvrdili, Ze by se kyselina glutamovéa vyskytovala v asijskych pokrmech ve vétSich
mnozstvich.

g) Syndrom ¢inskych restauraci, ktery se projevuje bolestmi na hrudniku, palenim zdhy, bolestmi
hlavy a migrénami, je zplsoben kyselinou glutamovou a jejimi solemi pfitomnymi v ¢inskych
pokrmech.



Obrana proti reaktivnim formam kysliku

Glutathion je tripeptid sloZeny z béZnych aminokyselin: kyseliny glutamové, cysteinu a glycinu (v tomto
poradi). Ponékud neobvykla je vSak peptidova vazba kyseliny glutamové. Misto karboxylové skupiny
vazané na o uhliku, do ni totiz zapojuje y karboxylovou skupinu svého postranniho fetézce (karboxylovou
skupinu na 5. uhliku). Pfitomnost takto nestandardné vazané glutamové kyseliny pomédha chranit
glutathion pfed proteolytickymi enzymy — proteiny $tépicimi peptidovou vazbu [16].

Glutathion je mala ale velmi vyznamna molekula. Diky svému nizkému redoxnimu potencidlu (-
240 mV) se glutathion snadno oxiduje za tvorby dimeru spojeného disulfidovou vazbou. Glutathion tak
udrzuje oxidac¢né-redukéni rovnovahu v bunice a ptsobi tak proti oxidativnimu stresu, ktery v organismu
zpisobuje napt. peroxid vodiku. Glutathion redukuje peroxid vodiku pomoci enzymu glutathion
peroxidazy [17]. Déle se glutathion podili na soudrznosti mitochondridlni membrany, diferenciaci a
vyvoji bunék [16].

Otazky a ukoly:
1) Pokuste se nakreslit vzorec glutathionu (mutzete pouzit vzorce jednotlivych aminokyselin).
j) Napada vas néjaky diivod, pro¢ by nestandardni peptidova vazba kyseliny glutamové mohla
chranit tento tripeptid pfed proteolytickymi enzymy?
k) Pokuste se napsat rovnici redukce peroxidu vodiku glutathionem.
1) Jakym zptsobem se, podle vas, miize glutathion podilet na soudrznosti membran?

Srpkovita anemie a malarie

Srpkovitd anemie je onemocnéni, které je v Ceské republice prakticky neznamé, P
ptesto jim trpi, hlavné v Africe, sta tisice lidi. Nemoc zptsobuji poskozené cervené =
krvinky se zvla$tnim tvarem pfipominajicim srp (odtud srpkovitd anemie). Tyto
Cervené krvinky se dfive rozpadaji nez krvinky normdlni, coz zplsobuje
chudokrevnost (anemii), kterd mize vést az k rozpadu kostni tkéné, plic, jater, ale 1
mozku (v disledku odkysliceni). Poskozené cervené krvinky jsou také méné pruzné
nez ty zdravé a ucpavaji vlase€nice, ¢imz zastavuji pratok krve cévami [18].

Pro¢ je tato nemoc casto zminovana v souvislosti s primarni strukturou

proteinii?
Védci dlouho zkoumali pfi¢inu srpkovité anemie. V roce 1949 americky fyzikalni chemik L. Pauling
zjistil, Ze hemoglobin izolovany z postizenych cCervenych krvinek se pohybuje v elektrickém poli
pomaleji nez hemoglobin ze zdravych krvinek. Hemoglobin je protein, skladajici se ze ¢tyi podjednotek,
které obsahuji po jedné hemové skupin€. Hemové skupiny véazou kyslik. Pfi zkouméni prostorového
usporddani a primarni struktury hemoglobinu z defektnich ¢ervenych krvinek bylo zjisténo, ze se od
normalniho hemoglobinu 1i$i pouze v jedné aminokyseling. Negativné nabita glutamové kyselina, ktera
ma spravné byt na Sesté pozici polypeptidového fetézce jedné podjednotky, je u pacientl s touto chorobou
nahrazena hydrofobni aminokyselinou - valinem [4]. Tato na prvni pohled bezvyznamnd zdména (jedna se
pteci jen o jednu aminokyselinu z par set) zptisobi, Ze se zméni prostorové usporadani celého proteinu. V
disledku této zmény se molekuly hemoglobinu propojuji do dlouhych fetézcl, coz nakonec poskodi tvar
cervenych krvinek. VSechny dalsi potize spojené s touto nemoci, ucpavani cév a nedostatek kysliku,
zavini nahrazeni jedné aminokyseliny v zédkladnim polypeptidovém fetézci proteinu. Vidime tedy jasné,
ze primarni struktura proteinu je urcujici pro jeho prostorové uspotradani a funkci.

Zvlastnosti této nemoci je, Ze mize byt svym zplsobem i uzZitecnd. Srpkovitd anemie je dédi¢né
onemocnéni. Alela (ur¢itd forma urcitétho genu) odpovédnd za vznik poSkozeného hemoglobinu je
recesivni, to znamend Ze srpkovitou anemii onemocni pouze homozygoti (jedinci, kteti ziskaji od rodict
ob¢ tyto recesivni alely). U heterozygot (majicich jednu alelu pro defektni hemoglobin a druhou pro
hemoglobin zdravy) se srpkovité anemie neprojevi protoie poékozenYch éervenSICh krvinek maji malo.

N A4

nemoci malarle. Malarii zplsobuje prvok vyvijejici se praveé v cervenych krvinkach, ale pouze v téch
zdravych. Lidé, ktefi maji ¢ast cervenych krvinek poSkozenych, proto malarii netrpi. Touto souvislosti



mezi srpkovitou anemii a malarii si védei vysvétluji, pro¢ se mohl gen pro nefunkéni hemoglobin tolik
rozsitit pravé v oblastech s vyskytem malarie [18].

Otazky a ukoly
1) Posud’te, zda dana tvrzeni vyplyvaji z textu (napiste ke kazdému ano / ne):
h) Onemocnéni srpkovitd anemie je zpisobeno zménou tvaru a predasnym rozpadem cCervenych
krvinek.
1) Srpkovita anemie se vyskytuje jen v Africe.
j) Primérni struktura proteinu je urCena jen typem aminokyselin v zdkladnim polypeptidovém
retézci.
k) Poskozeny hemoglobin neni schopen véazat molekuly kysliku.
1) Zéaména kyseliny glutamové za valin zplsobi zménu v prostorovém uspotadani, protoze valin je
na rozdil od kyseliny glutamové hydrofobni.
m) Lidé trpici onemocnénim srpkovitd anemie jsou imunni proti malarii.
n) Potomci pienaSect srpkovité anemie 100% onemocni touto chorobou.
0) Srpkovitd anemie byla v evoluci velmi uspésna, protoze lidi chrani pred malarii.

2) Dokazete vysvétlit, pro¢ se hemoglobin z poskozenych ¢ervenych krvinek pohybuje pomaleji v
elektrickém poli nez hemoglobin z krvinek zdravych?

Trvala ondulace

V dnesni dobé€ Zeny a néktefi muzi pecuji o své vlasy a snazi se je vyzivovat a Setrné s nimi zachazet.
Diiv se s jejich zdravim lidé tak nezbyvali, §lo jim hlavné o efekt a jisté si vSichni vzpominame, jak to
nasSim babickdm sluSelo, kdyZ se vratily od kadefnika s trvalou. Jak je vlastné mozné docilit tohoto
kouzla, kdy vlasy drzi dlouhou dobu ve tvaru pro né naprosto nepiirozeném?

Dilezitou slozkou vlasii, zptsobujici jejich pevnost a pruznost, je fibrilarni protein keratin.
Prostorové usporadani tohoto proteinu je levotociva Sroubovice sestavajici ze dvou d-helixt. Keratin
obsahuje ve svém polypeptidovém fetézci velké mnozstvi aminokyselinovych zbytkl cysteinu, ktery ho
zpeviuji tim, ze propojuji sousedni fetézce disulfidovymi vazbami.

Narusime-li tato spojeni, miizeme zménit tvar vlasu. Pro rozpojeni disulfidovych vazeb je potieba
reduk¢ni prostiedi. Pouzivaji se merkaptany — latky podobné alkoholiim, ale misto hydroxylové skupiny
nesou skupinu SH, napf. kyselina thioglykolovd (SHCH,COOH). Po vytvarovani vlasu do kyzené podoby
musime obnovit disulfidové vazby, aby vlasy drzely. Pisobime na n¢€ proto n¢jakym oxida¢nim ¢inidlem,
napf. peroxidem vodiku [4].

Ukol:
Ve slozeni kosmetickych ptipravkii na Gpravu vlasti se pokuste najit latky s redukénimi a oxida¢nimi
vlastnostmi.

Proteiny jako flexibilni struktury — jak se stahuje sval?

Svalové buriky jsou tvofeny svalovymi vlakny, jejichz zdkladni jednotkou je sarkomera. Za vlastni pohyb
svalu odpovidaji globularni proteiny aktin a myosin. Ty jsou uspofddany tak, Ze myosinové vldkno je
vmezeteno vzdy mezi dvé aktinova vldkna (polymery molekul aktinu) na kazdé strané (viz obrazek).
Svaly jsou inervovany motorickymi nervy. Impulsem pro svalovy stah je uvolnéni Ca?** z nervovych
zakonceni do cytoplasmy svalovych bunék.

Myosin je v podstaté¢ enzym, ktery Stépi ATP na ADP a kyselinu fosfore¢nou a ziskava tak energii



pro pohyb svalu. Zaroveni maji myosinové hlavicky schopnost vazat se na aktinova vldkna. Aktin tvofi
komplex s dalSimi proteiny, které maji za kol regulovat svalovy stah. Tyto proteiny reaguji na uvolnéni
Ca’"do cytoplazmy svalovych bungk.

Princip svalového stahu ukazuje, Zze proteiny jsou proménlivé struktury, které se mohou v ramci
své funkce ménit a zase se navracet do pivodniho uspofadani. Svalovy stah je komplikovany proces,
proto ho trochu zjednodusim. Uvolnéné véapenaté ionty (impulz ke svalovému stahu) se vazi na proteiny,
které jsou ve spojeni s aktinem. Navazani Ca*" iontli na tyto proteiny vyvold zménu v jejich prostorovém
usporadani. Nasleduje n€kolik reakci — jeden protein zméni své prostorové uspotfadani, coz ovlivni dalsi
protein v jeho blizkosti — diky nimZ se na aktinovém vldkné uvolni vazebn4 mista pro navazani myosinu.
Myosin pak $tépi ATP, diky tomu zméni své prostorové usporadani, uvolni se z ptivodni vazby s aktinem
a posune se “o krok dal“ po aktinovém vlakné. Tam se opét automaticky navaze na uvolnéné vazebné
misto a vraci se do své ptivodni konformace (bez pritomnosti ATP se to déje automaticky). Tento proces
(Stépeni ATP, uvolnéni myosinu a nasledné navazani na aktin) je cyklicky a zplsobuje posouvani
aktinovych vldken smérem do stfedu sarkomery, za spotieby energie (St€peni ATP). Tim se sarkomera
zkracuje a cely sval se stahuje. Reakce trva tak dlouho, dokud jsou v cytoplasmé svalovych bunck volné
vapenaté ionty. Po jejich vyCerpani se sval opét uvolni.

Vidite, Ze proteiny jsou flexibilni struktury a sta¢i navdzani jedné molekuly napi. vapenatych iont
a prostorové usporadani a tak i funkce celych komplext proteinti se zméni.

Otazky:
Vyberte spravné (pouze jedno) tvrzeni:

1) Svalovy stah zahajuje:
a) navazani myosinu na aktin
b) zména prostorového uspotradani proteinti v blizkosti
aktinu
c) uvolnéni vépenatych ionti do cytoplasmy
svalovych bunék
d) stépeni ATP myosinem

2) Zkracovani svalu zpisobuje:
a) navazani aktinovych hlavi¢ek na myosin
b) zkracovéni aktinovych vlaken
c¢) zkracovani myosinovych vldken
d) zkracovani sarkomer

3) Aktin:
a) je vlaknity (fibrilarni) protein, protoze tvoii dlouha
vlakna
b) mad na svych vldknech vazebnd mista pro :
myosinové hlavicky \ b
¢) Sté€pi ATP za uvolnéni kyseliny fosforeéné a ADP \e—  sarkomera ——c—s|
d) nepodili se na samotném svalovém stahu, pouze ho ; .

: e e e I
reguluje e
. ——
4) Protein: —_——t
a) miZe reagovat na pifitomnost néjaké latky (napf. g S
Ca*") zménou svého prostorového usporadani = R
b) denaturuje pii zméné prostorového usporadani " g
c) je rigidni molekula, neni schopen ménit své — ESEHHHEES myosin TR
prostorové uspotradani akiin aktin

d) na pfitomnost Ca’" reaguje vzdy zménou svého
prostorového uspotadani



5) Energii pro svalovy stah ziskavame:
a) Stépenim ATP na ADP a kyselinu mlé¢nou myosinem
b) Stépim ATP na ADP a kyselinu fosforecnou aktinem
¢) uvolnénim vapenatych iont do svalovych bun¢k
d) rozkladem ATP

Priony

Priony jsou latky, o kterych jste mozna slySeli v souvislosti s nemoci Silenych krav.

Jedna se o proteiny, které bézn¢ vznikaji v télech organismu (lidi i zvitat). Jejich funkce jesté neni
dostateén¢ prozkoumana, ale je zndmo, ze jsou syntetizovany v endoplazmatickém retikulu bunék
(nervovych, bunék imunitniho systému a dal$ich). Jejich cilovym mistem je cytoplazmatickd membrana,
kde vykonavaji zatim nezndmou tlohu [19]. PotiZ je v tom, Ze tyto proteiny mohou zaujimat dvé rizné
konformace, dvé prostorova uspotadani. Jak uz jsme si fikali, prostorové uspotadani je urcujici pro funkci
a chovani proteini. Pokud se prion pii svém vzniku slozi 'spravné' — do jedné urcité konformace,
vykonava v buiice svoji obvyklou funkci. Nic se nedéje. Pokud ale zaujme svoji druhou, nemoc
zpisobujici konformaci, zacne tvofit agregaty (fetézce stejné prostorové sporddanych priont). Takto
zménény prion je infekéni, dokdze prfemeénit konformaci spravné slozenych prionti na svoji skodlivou
konformaci. Vzniklé priony jsou velmi odolné a také infekéni, proto se v buitkaich mohou rychle
hromadit. Za normalnich okolnosti je buiika schopna skodlivé priony znicit. Ty se ale nékdy zacnou
hromadit (protoze je buiika z n¢jakého divodu nestihd rozkladat), shlukuji se do dlouhych fetézcl) a
vypliuji vnitfek bunky, kterd nakonec odumfe. Situaci jest¢ komplikuje fakt, Ze prionovy protein je velmi
stabilni - na rozdil od bakterii, viri a ostatnich patogenli je odolny vici vysoké teploté, Stépicim
enzymum, radiaci a napf. i formaldehydu [22].

Pokud se priony mnozi v mozkovych neuronech, za¢ne se postupné poskozovat mozkova tkai.
Priony pak zptsobuji BSE (nemoc Silenych krav), CJD (Creutzfeldt-Jakobovu chorobu), scrapii
(onemocnéni ovci), nebo nemoc zvanou kuru (opét degenerativni onemocnéni mozku).

Prionové choroby mohou mit tfi formy (podle toho, jak vznikaji):

* vrozenou, vznikaji mutaci genu kodujiciho prionovy protein

» sporadickou, zdravé priony se spontanné zméni v priony Skodlivé

e ziskanou, infek¢ni.
Nakazit se prionovym onemocnénim muzeme pii ruznych lékarskych operacich (transfuze, transplantace,
chirurgické zakroky), z potravy, ale napf. i vakcinami. Pfenos mezi jedinci stejného druhu je prokdzany,
mezidruhovy pfenos je zkouman [20].

Nemoc kuru jasn¢ dokazuje pienos prionovych onemocnéni potravou mezi jedinci stejného druhu.
Byla popsdna u domorodct z ostrova Papua Nova Guinea. Ti provozuji tradi¢né ritudlni kanibalismus.
Epidemie kuru pravdépodobné vznika tak, Ze se u jednoho domorodce objevi sporadickéd forma nemoci, a
ostatni se nakazi, kdyz tohoto jedince konzumuji [21].

Prionova onemocnéni jsou nevylécitelna a smrtelna. V posledni dobé se vSak védctim podatilo
zjistit, jak se transportuje Skodlivy prionovy protein ze stfev do mozku, a snazi se nalézt takové latky,
které by tento pfenos (v pfipadé, Ze se nakazime z potravy) znemoznily [22].

Skodliva konformace

Spravna konformace
prionového proteinu prionového proteinu.



Otazky a ukoly:

Posud’te (napiste ano / ne), zda dané tvrzeni vyplyvaji z textu:
a) Priony jsou proteiny, které se v lidskych buitkdch normalné nevyskytuji.
b) Funkce prionii v organismu neni znama, vime vSak, ze ji plni v cytoplazmatické membrané
riznych buné€k, napf. neuroni.
¢) Organismus neni schopen priony likvidovat.
d) V organismech vznikaji priony ve 2 konformacich.
e) Prion dokdze zménit prostorové uspoiadani ostatnich priont.
f) Creutzfeldt-Jakobova choroba se projevuje postupnym poskozovanim mozkové tkang.
g) V Ceské republice se prionova onemocnéni nevyskytuji.
h) Mezidruhovy pfenos prionovych onemocnéni neni mozny.
1) Prostorové uspotadani proteinu urcuje jeho funkci.
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