Vybrane casti z ucCiva
biochemie



1. Aminokyseliny, peptidy a bilkoviny
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Selenocystein, Sec

HSF I]JHs fo’ HSR [IJHS fo' HOR I]JHg fo'
CH, C—C CH,-C—C CH, C—C
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« 21. proteinogenni aminokyselina (kodon je UGA)
asi u 35 selenoproteinu zname jejich funkci (enzymy),
*Selenocystein najdeme i v enzymech savcu
(glutathionperoxidasa) .

* protinadorovy ucinek Se

 objeveno 1986



Pyrolysin, Pyl

« 22. proteinogenni aminokyselina (kodon je UAG)

* Pyrolysin pouzivaji methan produkujici archebakterie
(archea) Methanosarcinaceae

 objeveno 2002



Fenylketonurie

Unaffected Unaffected
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I;na.&‘ected Unaffected "Carrier”

1 in 4 chance 2 in 4 chance

dedicne metabolické onemocnéni spocCivajici v poruse
premeny aminokyseliny fenylalaninu na tyrosin



Fenylketonurie: Guthrieho test

vCRodr. 1975 )
1:9 000 narozenych déti v CR (12 déti rocné)
mentalni retardace, epileptické zachvaty



Syndrom cinskych restauraci

Kyselina glutamova, E 620
Kikunae |keda (objeveni)

Chut — UMAMI (,masova“ chut)
morska chaluha kumbu — koreni
Nezadouci ucinky:

bolesti na hrudniku

paleni zahy

bolesti hlavy

migreny

dosud nebyla prokazana skodlivost



Srpkovita anemie

Postizeny hemoglobin se
liSi od normalniho
hemoglobinu pouze v
jedné AMK (glu
nahrazeno valinem)
DédiCné onemocnéni
(recesivni alela)

Afrika — statisice
nemocnych (malarie jen u
zdravych)




Srpkovita anemie

NejCastejsim priznakem je tzv. vazo-
okluzivni krize (obéhova pfihoda). Ta
je zpusobena tvarem Cervenych
krvinek, které blokuji vlasecCnice,
omezuji prutok krve a €asto
poskozuji organy. Castost, vaznost a
doba trvani této krize se velice ruzni.
Obéhova prihoda zpusobuje
mnohacetné ucpavani cev vedoucich
do organu a muze veést az k
mistnimu rozpadu kosti, plic a jater.
Casto je tato krize provazena
rozpadem sleziny a koncCi
selhavanim kostni drene a obehu.
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Priony

V mozkové tkani savcu - prionové bilkoviny

vadna forma = infekéni prionova bilkovina

neznama uloha v organismu (pravdepodobne se spolupodili
na vykonnosti dlouhodobé pameti)

dvé rizné konformace

chybna konformace — tvorba agregatu (velmi stabilni),
infekCni prion (dokaze nakazit zdrave priony)




Priony - prionopatie

Infek€ni bilkoviny jsou zodpovédné za vznik
transmisivnich spongiformnich encefalopatii
(spongiformni = houbotvarné; encefalopatie = nezanétlivé onemocnéeni mozku)
(neurodegenerativni onemocneéni lidi i zvifat )

KURU

(degenerativni onemocnéni mozku)
nakaza se vyskytovala zejména u
domorodych kmenu na Nové Guineji,
které provozovaly ritualni
kanibalismus. Po nékolikaleté inkubaci
se u nemocnych objevil tres, ataxie,
imobilita a nasledna smrt. Po potlaceni ¢+
kanibalismu zmizela i nemoc. G




Priony - prionopatie

InfekCni bilkoviny jsou zodpovédné za vznik
transmisivnich spongiformnich encefalopatii
(spongiformni = houbotvarné; encefalopatie = nezanétlivé onemocnéeni mozku)
(neurodegenerativni onemocnéni lidi i zvirat )

g, @

CJD

(Creutzfeldt-Jakobova choroba)

je vzdy smrtelna,

pomalu postupujici virova infekce
centralnino nervoveho systému (i].
mozku a michy).

Postihuje dospelé pacienty ve
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Priony - prionopatie

BSE

(Bovinni spongiformni
encefalopatie, Nemoc Silenych
Krav)

Scrapie (klusavka)
- onemocneni ovci




2. Nukleove kyseliny
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Kdo byla Dolly?

* Prvni uspesne naklonovany savec
* Pouzit geneticky material 6leté ovce

http://img.aktualne.centrum.cz/23/83/2383
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NA — Klonovani

Klonovani obecné je porizovani identickych kopii (klonu).
Klonovani DNA je tedy mnozeni urcCiteho useku DNA.

Somatic body cell with desired genes

Mucleus fused with denucleated egg cell
@ .

Eag cell
Nucleus removed

Reprodukéni klonovani % — Nahradni matka
. , cC @
Terapeutické klonovani cec —> G 0@ —» [Ssue

http://www.youtube.com/watch?v=Ss-z-d4dmcp0&NR=1



http://www.youtube.com/watch?v=Ss-z-d4mcp0&NR=1

NA — Klonovani

lIdSI\C vajicko

jadro
. —— .
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teInich ) )
yp kh_ vyvijejici se

embryo
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t. raznych typu

<> [Nooo00m00s 507
o <« desintegrované embryonalni
kmenové buiiky

transplantace



Klonovani cloveka

Reprodukéni klonovani
» cil: vytvoreni zivého lidského klonu
 ve vetsiné demokratickych zemi je zakazano zakonem
* neni prezkoumano co se u klonovanych embryi presné
odehrava

*Terapeutické klonovani
e zameérené na boj s lidskymi nemocemi (napf.
choroby srdce, mozku, genetické choroby)
« z tela nemocného Cloveka jsou odebrana specializované
somatickeé bunky a ty jsou preneseny do enukleovaného oocytu
— ze zarodku jsou vypestovany embryonalni kmenove bunky —
Siroke vyuziti
* pri pouziti bunék pacienta je organizmus nevnima jako cizi



http://www.wikiskripta.eu/index.php/Srdce
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Mozek
http://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Klonov%C3%A1n%C3%AD&action=edit&section=2
http://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Klonov%C3%A1n%C3%AD&action=edit&section=2

Kdo byla Dolly?

* Prvni uspesne naklonovany savec
* Pouzit geneticky material 6lete ovce

http://img.aktualne.centrum.cz/23/83/238322-ovce-dolly.jpg

Prvni klonovana ovce:

1986 Jadro z embryonalni buriky
bylo pfenoseno do vaji€ka, které
bylo pravé v metafazi druného
meiotického déleni a nabizelo
zfejmé vhodné podminky k pfijeti
jadra.

1997 ovce Dolly

Jadra pfenesena do oocytu
pochazela z epitelu mlécne
Zlazy dospéelé ovce.



http://cs.wikipedia.org/wiki/Epitelov%C3%A1_tk%C3%A1%C5%88
http://cs.wikipedia.org/wiki/Ml%C3%A9%C4%8Dn%C3%A1_%C5%BEl%C3%A1za

Fakta o Dolly

N (s

Bunky v jejim téle « Porodila 6 zdravych
neodpovidaly jejimu stari jehnat

Suzovana chorobami — « Obrovsky védecky
artritidou vyznam

Smrtv 7 letech (bézne se
tento druh ovci doziva 12
let)

Jediné jehne ac bylo
pouzito 277 paru bunék.




Klonovani - ano ¢i ne?

Klonovani

hospodarskych zvirat

— Jedinci s priznivymi
vlastnostmi

Zachrana kriticky
ohrozenych druhu

Porpoc neplodnym
parum

Transplantace organu
LeéCba chorob

Ze 100 prenosu
uspesné pouze 3
Vrozené vyvojove
vady

Nizky vek

Eticke problemy
Legislativni problemy



MysS s ,uchem"”

Tym védcu a lékafu z Bostonu vytvoril
prvni umelou lidskou chrupavku mimo
lidské telo.



NA - GMO

U GMO dochazi k vyméné genetického materialu mezi rGznymi organismy.

V Ceské republice zatim byla povolena
pouze tzv. Bt-kukufice, ktera je odolna
vuci Skodlivému motylovi zavije€i (vhesen
bakterialni gen pro produkci Bt-toxinu).

Obavy:

obava z pripadné mutace téchto plodin,
naruseni prirozené rovnovahy v prirode —
naruseni potravnich fetézcu

obavy z alergickych projevu.

Kukurice seta



Normalni zebricky svitici zebri€ky — Danio Rerio, Glofish
Jedna se o akvarijni ryby, do kterych byl vnesen
gen morské meduzy.



NA - GMO

Zlata ryze (gen pro tvorbu beta-karotenu)
Podle odhadu Svétové zdravotnické organizace kvuli chybé&jicimu vitaminu A oslepne
kazdoroéné po celém svété na 500 tisic déti.



NA - GMO

transgenni hospodarska zvirata

,_

http://Iwww.osel.cz/index.php?clanek=1804



http://www.osel.cz/index.php?clanek=1804

NA - GMO

pyrotechnicky plevel

Geneticky modifikovany plevel
huseniCek méni barvu listl v
pritomnosti oxidu dusicitého,
uvoliovaného do pudy z vybusnin.
Trsy barevné pozménénych rostlin
tak prozradi, kde se v minovém poli
skryvaji miny.



NA - GMO

rajska vakcina

Geneticky modifikované rajCe produkuje v plodech bilkovinu z viru vyvolavajiciho
zavazna détska prujmova onemocnéni. Konzumace raj¢at pak pusobi jako oCkovani
Jjedlou vakcinou® proti plvodci prujmu.



| 4 O wv
Modra ruze
Pfenosem genu pro tvorbu modrého barviva (delfinidinu) ziskala japonska

firma Suntory ,modrou® rizi. Barva kvétu je spise ,lila“. Je to tim, Ze o barvé
rozhoduje i kyselost uvnitf bunéek.




3. Sacharidy

Obecny vzorec C,(H,O),,

N\~ Q _
N e H,C—OH
HC-OH HO—CH C=0
H,C—OH H,C—OH HC—OH

D-/L- D-glyceraldehyd L-glyceraldehyd dihydroxyaceton

zdroj
switla
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Sacharosa

beta-D-fruktofuranosyl-alfa-D-glukopyranosid
HOH,C
O
CH,OH OH
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a-D-glukopyranosa B-D-fruktofuranosa Sachargéa



Poruchy metabolismu sacharidu

 |Laktosova intolerance

chybi laktasa. Laktosa se hromadi ve stfevech. prujmy, kfeCe, bolesti
bricha.

Je vrozena nebo vznika jako dusledek mnohych infekénich prujmovych
onemocnéni, po uzivani nékterych Iéku (antibiotik), a také pfi nékterych

chronickych onemocnénich stfeva, jako je Crohnova nemoc nebo celiakie.

* Diabetes Mellitus = uplavice cukrova

* |. typu (autoimunitni onemocnéni, zniCené burky slinivky brisni, které
prodkuji inzulin)

« ll. typu (snhizena citlivost na inzulin)

« Teéhotensky diabetes

33



Pozdni komplikace diabetu (PKD)

NeleCena dlouhotrvajici
hyperglykemie

Glykace bilkovin
Oxidacni stres v organismu

Komplikace diabetu:

diabeticka nefropatie

(poSkozeni cév obalujicich glomeruly ledvin),

diabeticka retinopatie

(poSkozeni cev vyzivujicich sitnici oka),

diabeticka neuropatie

(poSkozeni funkce vSech druhl nervl) — gangrény, diabeticka noha 34



4. Lipidy

35



Mastna kyselina

vice nez 10C (12C - 36C)

jednoduché (i vetveneé)

nasycene i nenasycené

dvojna vazba cis (i trans)

vetsinou nekonjugovane

saponifikovatelné (zmydelnitelné zas. hydrolyzou)
pro zivocichy esencialni:

K. linolova

K. alfa-linolenova

36



Mastna kyselina

_ COOH
cis (Z - zusammen)

ohnuty retézec

\

00&

B

trak (E - entgegen)

naprimeny retézec

37



Mastné kyseliny - nazvoslovi

trivialni: K. olejova
systematické: K. cis-oktadec-9-enova

zkraceny zapis: napf. linolova: (C18:2) A®1°
A: poloha dvojné vazby od —-COOH
w: poloha dvojné vazby od -CH3 (napf. w-3)

O
Olejova kyselina (C18) 109
OH
Linolova kyselina (C18) O
13 12 10 9
OH
Linolenova kyselina (C18)
J
ye 1815 13 12 109 i
. — — — C. -


http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/1/15/Oleic_acid_shorthand_formula.PNG
http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/1/15/Oleic_acid_shorthand_formula.PNG
http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/6/69/Linoleic_acid.png
http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/6/69/Linoleic_acid.png

Mastné kyseliny

H
Palmitova kyselina (C16) > or-00

Stearova kyselina (C18)  C17H35COOH

Olejova kyselina (C18) CH3(CH2)7CH=CH(CH2)7COOH

M
- OH
Linolova kyselina (C18) O
13 12 10 9

OH
Linolenova kyselina (C18)

J
ye 1815 13 12 109 i
. — — — C. -


http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/1/15/Oleic_acid_shorthand_formula.PNG
http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/1/15/Oleic_acid_shorthand_formula.PNG
http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/6/69/Linoleic_acid.png
http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/6/69/Linoleic_acid.png

omega MK

Tab. 1 MASTNE KYSELINY OMEGA-3 A OMEGA-6

HO

3 Methylového

, O , konce
Alfa - linolenova kyselina (ALA, C18:3, omega-3)

HO

O
Eikosapentaenova kyselina (EPA, C20:5, omega-3)

3

HO\[(\/=\/=\/—\/ NN TN

O
Dokosahexaenova kyselina (DHA, C22:6, omega-3)

HO

O
Linolova kyselina (LA, C18:2, omega-6)

HO

O
Arachidinova kyselina (AA, C20:4, omega-6) 40




Maslo x Margarin

Maslo: Margarin:

82-84 % mlécny tuk 70-75 % rostlinného tuku

(60-70 % nasycenych MK, (10 % nasycenych MK,

do 4 % nenasyc. MK) 40 % nenasyc. MK)

cholesterol (0,25 g ve 100 g) neobsahuje cholesterol
mozny vyskyt trans-MK (max. do 1 %)
barviva

ﬁ konzervacni latky 4
o g o g2
Pt
1 1 * H2
R\H/O OTR RZ\/O O\/Rz
: o L‘ L‘

Katalyticka hydrogenace oleju 41



Struktura fosfolipidu a jejich orientace
v membrane

hydrofilni ‘

W\! I H‘W W\!‘l I !!

dva
hydrofobni )
konce
mastnych
kyselin
_/

molekula fosfolipidu

voda

mastna kyselina
mastna kyselina

© Espero Publishing, s.r.o.
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a) Glycerolfosfolipidy

Kyselina fosfatidova

Fosfoacylglycerol

X = dalSi alkohol

43



5. Traveni

Béhem procesu traveni dochazi za pomoci hydrolytickych
enzymu k rozkladu potravy na jednodussi latky.

noveé slouceniny

traveni o
potrava > jednodussi Iatky<
CO,, H,0, energie

44




6. Metabolismus

Metabolismus jsou vsechny chemicke procesy, pri nichz
dochazi k preméné latek (latkova vymeéna) a energii
(energeticka vyména) v bunkach a zivych organismech.

Metabolit je produkt metabolismu.

45



Anabolismus a katabolismus

Anabolismus  Latky chemicky jednodussi katabolismus
+ energie

A

syntéza rozklad

Vig W RV S

Anabolickeé reakce jsou predevsim endergonicke (energii spotfebovavaiji).

Katabolické reakce jsou predevsim exergonické (energii uvolnuiji).

46



Rozdily v energetickem vytezku

Zisk (pocCet molekul)

(M= 256 g)

Energie uvolnéna ATP | NADH | FADH,
pri Uplne oxidaci 1 molekuly 4 10 5
glukosy (M= 180 g)
pri anerobnim odbouravani 1

2 0 0
molekuly glukosy
pri uplném odbourani 1
molekuly kyseliny palmitove 7 31 15

a7



