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Krev

* Krevni plasma

« Korpuskularni elementy
— Erytrocyty
— Leukocyty
— Trombocyty
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Biochemie erytrocyt U

 Ne bunécne jadro, mitochondrie

* Presyceny roztok Hb

* Metabolismus RBC — metabolismus sacharidu
* Glykolysa — ATP

— Bunécna struktura
— Aktivni transport (Na* vyménou za K*)

 Enzymy pentosového cyklu — NADPH — GSH —
lipidy membrany, -SH skupiny, redukce metHb
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Erytropoesa

o Starnuti RBC
— 110-130 dni
— Enzymy sacharidového metabolismu
 Limitujici je hexokinasa
— ATP pod 20 % normy — transportni pochody — Na* do
buriky, K* ven — kulovity tvar — fagocytosa ve sleziné
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Regulace erytropoesy

» Erytropoetin
— Peptidovy hormon
— Ledviny (jatra)
— Vylu€ovan, kdyz |pO, — v KD 1 erytropoesa
* Rychlejsi diferenciace kmenovych bunék se vzrastajici
syntézou DNA, RNA a hemu

« Stimulace také T, glukokortikoidy, STH, testosteron
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Hospoda feni zelezem

e Asi3/4vHDb

e Jatra, RES, strevni mukosa — ferritin, hemosiderin
— vazba ve formé gelu hydroxidu zelezitého

e MensSi frakce vazana na transferrin
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Resorpce zeleza

* Redukce na Fe?*
e QOvlivnéno gastroferrinem

o Stfevni mukosa — KO — transferrin —» KD —
basofilni erytroblasty (specificky R pro transferrin) —
syntéza hemu nebo ukladani (ferritin; pfi vyssi
nabidce — hemosiderin)
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Syntéza globinu

* 4 jednotky, 2 identické

HbA, P, 98 %

HbA, 01,0, 1,0-1,5 %

HbF 055 ~0,5% | 80 % @i narozeni
Gower | |g, 10.-12. tyden Zivota
Gower Il | ase, 10.-12. tyden Zivota
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Syntéza globinu

* Peptidové retézce homologni — rozdily v sekvenci
AA nepatrné
* Modifikace jiz syntetizovanych hemoglobinu:
— A, — glukosa
— A; — glutathion
* Regulace biosyntézy ?
e Tvorba peptidovych fetézcu, syntéza hemu a pfijem
Zeleza v souladu

— 1 hem a Fe — stimulace syntézy globinu

— Prekurzory RBC s jadry: pfijem Fe — indukce 0-ALA-
synthasy — hem — stimulace syntézy globinu
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Methemoglobin

 Methemoglobinreduktasa
« GSH
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Anemie

| RBC nebo koncentrace hemoglobinu
e | erytropoesa

e | syntéza Hb

" odbouravani RBC
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Anemie

 Anemie zpusobena poruchou erytropoesy
— Perniciosni, hyperchromni, megaloblasticka
— Nedostatek B,,, folatu
— Toxického puvodu, Ab, ozarenim

 Anemie zpusobena snizenou syntézou Hb
— Z nedostatku Fe: sideroachresticka
* NedostateCna resorpce Fe
e Poruchy syntézy hemu
* Porucha syntezy TRF
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Anemie

 Hemolytické anemie
— Sferocytarni hemolytickd anemie
— Enzymopenicka hemolyticka anemie
— Hemoglobinpatie
« Srpkovitd anemie
a-thalasemie, 3-thalasemie

Poruseni membrany

Enzymové poruchy

Patologické hemoglobiny (HbS)

Chybéjici nebo snizena syntéza retézcu (a, resp. B)
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Anemie zp usobené poruchami

erytropoesy
« Hyperchromni megaloblastickd anemie
— Perniciosni anemie (morbus Biermen)
* Nedostatek B,
— Anemie z nedostatku folatu

— Folat i B,,: u€ast na biosyntéze purinu — DNA — mnozeni
bunék

— Folat: nedostatek v potraveé, malabsorpéni syndrom

— By, spiSe porucha resorpce — nedostatek ,vnitfniho* faktoru
(intrinsic factor)

— Ab proti ,vnitfnimu* faktoru
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Anemie zp usobené poruchami

erytropoesy

« Hyperchromni megaloblastickd anemie
— Atroficka gastritida
« Ab proti proteinum zaludec¢ni sliznice
— Porucha zrani prekurzorovych bunék RBC
— V KD atypickeé bunky — megaloblasty
— V periferni krvi ttmeér zadné retikulocyty
— RBC velké — megalocyty
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Anemie zp usobené poruchami

erytropoesy
 Hyperchromni meqgaloblastickd anemie

— Porucha tvorby burnky, ale Hb v normé — hyperchromni
anemie

— Poruchy také granulopoesy — granulocyty se zvySenym
podtem segmentu, velka tyCkovita jadra

— Poruchy trombopoesy

— Parenteralni podavani B,
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Anemie zp usobené poruchami

erytropoesy
e Aplasticka anemie

— Znacné snizena erytropoesa
— Porucha proliferace kmenovych bunék
« Toxiny, ozareni, Ab

— R .
I\K% <Y
o v
S
] T : Univerzita
MIN OP Vrdblivani Pardubice
EVROPSKA UNIE il o komkarsaceschepmost )



INCHEBIO - Inovace studijnich programi Specidlni chemicko-biologické obory na Univerzité Pardubice CZ.1.07/2.2.00/07.0139

Anemie zp usobené snizenou syntézou
hemoglobinu

* Hypochromni anemie

* Poruchy ve strukture Hb (hemoglobinpatie)
— Ne hypochromni anemie, ale zkraceni zivotnosti RBC

e [-thalasemie

— Hypochromni anemie, snizena syntéza Hb — poruseno
zuzitkovani zeleza
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Anemie zp usobené snizenou syntézou
hemoglobinu

 Anemie z nedostatku zeleza
— Porucha resorpce Fe ze streva

* Prujmy, malabsorpce, resekce zaludku, tenkého stfeva

— Achlorhydrie a neatroficka gastritis — nedostatek Fe —
lsekrece gastroferrinu (dulezity pro resorpci Fe)

— Spotfeba zasobniho Fe — | v krvi —» kompenzacné 1 TRF
— Lehka, teméf normochromni anemie

— Dlouhotrvajici nedostatek — hypochromni, mikrocytarni
anemie
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Anemie zp usobené snizenou syntézou
hemoglobinu

« Anemie z nedostatku Zeleza
— Regulace:
e |Fe - 1TRF

* Nedostatek O, — stimulace erytropoesy v KD —
prekurzory s malo Hb nebo obsahuji protoporfyrin
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Anemie zp usobené snizenou syntézou
hemoglobinu

« Sideroachresticka anemie
— Porucha zuzitkovani Fe
— TFe — malo vazano na TRF
— V KD siderocyty
— Prekurzory RBC fluoreskuji (porfyriny)
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Anemie zp usobené snizenou syntézou
hemoglobinu

o Sideroachresticka anemie
— Hypochromni anemie:
« Dédi¢na sideroachresticka anemie
— Porucha syntézy protoporfyrinu
— URO-IIl a C-lll zmnozeny
— Nedostatek uroporfyrinogendekarboxylasy
— Nedostatek 6-ALA-dehydratasy
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Anemie zp usobené snizenou syntézou
hemoglobinu

o Sideroachresticka anemie
— Hypochromni anemie:

« Sideroachresticka anemie citliva na PL
— Porucha syntézy 6-ALA
— Vysokeé davky PL — normalizace
— Pozménény apoprotein

» Refrakterni sideroachresticka anemie
— Ziskana porucha ve zuzitkovani Fe
— V RBC a prekurzorech 1 protoporfyrin
— V KD bunky obsahujici hemosiderin
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Anemie zp usobené snizenou syntézou
hemoglobinu

o Hereditarni atransferrinemie
— Porucha syntezy TRF
— Prenos Fe nedostatecCny

— Nedostatecny prijem Fe erytroblasty (O interakce s R) —
syntéza Hb narusena

— Hypochromni anemie s nizkou hladinou Fe v krvi
— target cells” v KO
— Hemosiderosa (jatra, slezina, ...)
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Hemolyticka anemie

o ZvySené odbouravani RBC
e Poruchy enzymu
— Enzymopenicka hemolyticka anemie

 Porucha syntézy Hb
— Hemoglobinpatie
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Hemolyticka anemie

e Symptomy:
— 1 retikulocyty (1 erytropoesa)
— V KD 1 erytroblasty a normoblasty
— 1 BIL
— 1 urobilinogen, urobilin (moc€), sterkobilin (stolice)
— Casto 1 Fe
— tLD(lall)
— Hb — haptoglobin — |
— Volny Hb jen pfi tézkych hemolyzach
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Hemolyticka anemie

o Sferocytarni hemolytickd anemie (sferocytosa)

— Ne bikonkavni, ale kulovity tvar — porucha membrany —
losmoticka resistence — kratSi zivotnost

— AD

— Mutaci postizeny membranové proteiny — zména naboje —
zmeéna elasticity — 1 permeabilita pro K* a Na*

— Hemolyza v atakach
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

Glykolysa a pentosovy cyklus
Pentosovy cyklus — metabolismus GSH

Porucha metabolismu nukleotidu
— | aktivita ATPasy

Klinicky obraz:

— Spontanni nebo exogenné vyvolana nesferocytarni anemie
— Osmoticka a mechanicka resistence v normeé
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

e Pentosovy cyklus
— NADPH — GSH (GR)
— metHb — Hb
— -SH skupiny
— Denaturace Hb
— Exogenni noxy:

« Léky: sulfonamidy, antimalarika, derivaty 8-
aminochinolinu

« Potraviny: boby — semena leguminos
— Hemolyticke krize (| GSH)
— Vydéleni denaturovaného Hb — Heinzova téliska
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

* Nedostatek glukosa-6-fosfatdehydrogenasy
— NejcastéjSi enzymove anomalie u Clovéka
« Postizeno asi 100 milionu lidi
— Znamo vice nez 100 ruznych variant
— Dédi¢ny pfenos neuplny dominantni
— Gen lokalizovany na chromosomu X
— Jista evolucni vyhoda
* RBC resistentnéjSi proti plasmodiim
— Exogenni noxy zvyraznuiji klinické pfiznaky
— Favismus: odvozeni od pojidani jistych bobu
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

« DalSi poruchy v metabolismu GSH
— Nedostatek glutathionsynthetasy
— Nedostatek glutathionperoxidasy
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

e Anaerobni glykolysa

— Jediny metabolicky pochod poskytujici ATP

— ATP:
e Zachovani struktury
 Aktivni transportni pochody
* Biosyntéza

— Enzymové poruchy jen ¢astecne
o Zkraceni zivotnosti RBC se symptomy hemolyzy
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

e Poruchy hexokinasy

— AR

— Neékolik variant

— U nékterych hereditarni panmyelopatie
Na urovni kmenovych bunék
Anemie
Leukopenie
Trombocytopenie
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

* Nedostatek hexosafosfatisomerasy
— AR
— Nestabilita enzymoveho proteinu
— Obejiti pfes PC — hemolyza na nizkém stupni
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

* Nedostatek fosfofruktokinasy
— Glykogenosa, typ VII
— V RBC aktivita | asi jen na polovinu — nepatrna hemolyza

— V RBC kromé ,normalni* fruktokinasy jesté isoenzym — neni
zatizen poruchou
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

Nedostatek triosafosfatisomerasy

— AR

— K dispozici jen polovina trios — produkce ATP s ,Cistym*
vytézkem pfi anaerobni glykolyse neprobiha

— Caste¢na kompenzace PC — glyceraldehyd-3-fosfat

— Hemolysa nizkého stupné
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

 Nedostatek fosfoglyceratkinasy
— Mutace na X chromosomu

— Vyrazny nedostatek ATP — tézké hemolyzy s poruchami
CNS
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

* Nedostatek fosfoglyceratmutasy
— Nedostatek 2,3-bisfosfoglyceratu — 1 afinita Hb pro kyslik
— Heinzova téliska a mesobilifuscinurie
 Tmava moC — produkty degradace BIL ???
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Enzymoveé poruchy erytrocyt U

* Nedostatek pyruvatkinasy
— Nejcastéji geneticky zatizen
— Zmeéna afinity, allosterické aktivovatelnosti nebo
termostability
— Lehké az tézké hemolytické anemie
— Anisocytosa, poikilocytosa, polychromie
— Casto zvét3ena slezina
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Enzymoveé poruchy erytrocyt u

* Poruchy v metabolismu nukleotidu
— Nedostatek adenylatkinasy
— Nedostatek membranove ATPasy
— Nedostatek pyrimidin-5’-nukleotidnukleosidasy
— AR
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Hemoglobinpatie

* Dédicné poruchy biosyntézy globinu
 Bodova mutace v strukturnim genu — zaména AA

 Mutace, kde se fetézce nevytvori v dostateCném
mnozstvi nebo vubec
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Hemoglobinpatie

 Bodové mutace
— Vice nez 100 typu
— Mnohé nesSkodné, ndhodné objevené
— Vyménou AA:
e Pozménéno vazani kysliku (Bohrav efekt)
 Pozménén pufrovaci ucinek
e Pozmenena rozpustnost Hb

— Zkraceni zivotnosti RBC, hemolytickd anemie
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HbS a,B,8Cu—Val srpkovita anemie

HbC a,B,8Cu—Lys lehk& hemolytickad anemie
HbMg<on a,S8His=Tyr 3, tvorba methemoglobinu
HDb< . <ratoon a,B,83His—Tyr tvorba hemoglobinu

Hb Bartsy, pfi thalasemii a

Hb H B, pfi thalasemii a

~ e
NG 3
. v
e
]— L Univerzita
VIN y OP Visblévani Pardubice
EVROPSKA UNIE k¥ o0 Mask ’



INCHEBIO - Inovace studijnich programi Specidlni chemicko-biologické obory na Univerzité Pardubice CZ.1.07/2.2.00/07.0139

Hemoglobinpatie

 Bodové mutace
— Existence prokazana ELFO
— Zmeéna v naboji: neutralni AA — AA s ndbojem
— HbM: 1 tvorba metHb (nelze redukovat metHb-reduktasou
* His zbytek — interakce s hemovym zelezem
— V homozygotnim stavu letalni
— Heterozygoti: nahnédla cyanosa
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Hemoglobinpatie

e Srpkovita anemie
_ GZBZGGIU —Val

— HDbS o 2 negativni ndboje méné

— HbS bez navazaného O, ma mensi rozpustnost — uvnitf
RBC se vyluCuje jako polopevny gel — srpkovity tvar —
slezina — fagocytovany

— Acidosa, infarkty organu

— Tézka hemolyza

— Kompenzace: tprodukce Hb bez rfetézcu 3 (HbA,, HbF) —
lehka hemolyza

— Heterozygoti — malarie (40 % Cernochu)
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Hemoglobinpatie

 Thalasemie
— Bud ne a nebo 3
— Geneticka pficina ?
* Mutace regulatorového genu, mutace v oblasti promotoru

nebo mutace ¢i delece vedouci k preruseni syntézy
retézce
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Hemoglobinpatie

e Thalasemie a

— VSechny fyziologické Hb obsahuji fetézce a — homozygotni
forma letalni

— Heterozygoti hlavne HbA, krom toho Hb Barts a HbH (B,)
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Hemoglobinpatie

 Thalasemie 3

— Ani v homozygotni formé neni letalni

— Nepfitomnost HbA1l, kompenzovano — 1 syntéza retézcu y-
a 0- za tvorby HbA, a HbF

— P¥i narozeni se porucha neprojevuje — HbF
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Hemoglobinpatie

 Thalasemie
— Kilinicky obraz:
 Thalasemie major

— Homozygoti s poruchou syntézy fetézcu g —
vyrazna anemie, RBC deformovany (target cells) —
osmoticky resistentnéjsi, ale todbouravani ve sleziné

e Thalasemie minor
— Heterozygoti — lehka hemolyza
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Leukocyty
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Trombocyty, srazeni krve, fibrinolysa

o Srazeni krve:
— Bunécné elementy (T)
— Plasmaticke faktory
e Tromby
— Nutno rozpustit — systém fibrinolysy

* Oba systémy spolecne rysy — kaskada reakci
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Trombocyty

* Vznik: zaskrceni z megakaryocytu

« Bezjaderné, polysomy, mitochondrie, granula
* Adhesivita

 Ameboidni pohyblivost: pseudopodie, retrakce
e Tvorba agregatu

e Tvorba destickovych faktoru
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Trombocyty

« Poranéni — aktivace T kontaktem s kolagenem, typ |
+ specificke PL — agregace — uvoliuji ATP, ADP,
serotonin

« Thromboxany z T stimuluji agregaci

* Prostacykliny inhibuji

(”3 HoC-O—CH—(CHy)16—CHs
I
H:C—C—O—C—H (|3H3
HLC—O—P—O—CI—Q—CHZ- |+—CH3

CHs
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Trombocyty

* Energeticky metabolismus
— Aerobni metabolismus glukosy
— Mnoho ATP
— Vysoky obsah glykogenu

— Proteosyntéza: bezjaderné, ale zbytky RNA — syntéza
kontraktilniho proteinu thrombostheninu
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Plasmaticky system srazeni krve

» Prevedeni rozpustného fibrinogenu na nerozpustnou
srazeninu fibrin

o 4faze:
— Pre-faze: tvorba aktivatoru prothrombinu
— Faze I. prothrombin — thrombin
— Faze Il: fibrinogen — fibrinova sitovina (thrombin, F XIII)
— Faze lll: retrakce srazeniny
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Plasmaticky system srazeni krve

* Vice jak 15 faktoru
* Koluji v neaktivni formé — aktivace (a)

e 2 ruzne aktivaéni cesty
— Endogenni, intravaskularni (intrinsic system)
« Jen faktory krevni plasmy a krevnich bunék
— Exogenni, extravaskularni (extrinsic system)
« Aktivace enzymu uvolnujici se z poranéné tkané
— Obé aktivaéni cesty se nakonec setkavaji
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F fibrinogen B-globulin jatra

F Il prothrombin o,-globulin | jatra, K

F 1 tkanovy thromboplastin bitky tkani
F IV Ca*

FV proakcelerin B-globulin jatra

F VII prokonvertin a-globulin | jatra, K

F VIII antihnemofilni globulin A | B-globulin slezina, RES
F IX antihemofilni globulin B | a,-globulin | jatra, K

F X Stuartiv-Prowefiv faktor a,-globulin RES
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F XI Prekurzor pla_smatického v-globulin RES
thromboplastinu

F XII Hagemaniv faktor B-globulin RES

F Xl faktor stabilizujici fibrin | B-globulin | jatra
prekallikrein B-globulin
Kininogen a-globulin
fibronektin B-globulin

Inhibitory | antithrombin Il o,-globulin | jatra
a,-makroglobulin a,-globulin | jatra
o,-antitrypsin o,-globulin jatra
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Plasmaticky system srazeni krve

e Intravaskularni systém
— Aktivace F Xl

« Kontakt s kolagenem — konformacni zména — moznost
Stépeni kallikreinem — Xlla

— Xlla (proteinasa):
« meéeni prekallikrein — kallikrein (pozitivni zpétna vazba)
¢ XI — Xla

— Pak kaskada reakci

— Kallikrein:

7 = V&b &d

 Aktivuje system komplementu
« Uvolnuje z kininogenu bradykinin — | TK v misté, bolest
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Plasmaticky system srazeni krve

« Extravaskularni system
— Uvadi se do chodu uvolnénim F Il z poranénych bunék
— 3 stupné k aktivaci prothrombinu — rychlejSi

— Vyznam: snizeni krevnich ztrat pfi poranénich, resp.
krvaceni do tkani
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Plasmaticky system srazeni krve

 Preména fibrinogenu na fibrinovou sit

— Prothrombin — odstepuje z fibrinogenu peptidy —
monomery fibrinu — asociace vedlejSimi valencemi —
polymerni provazce — sitovina pusobenim F XIlI

— F Xl
* Transamidasa

* -NH, Lys + amidové skupiny GIn — amidovéa vazba (-
NH.)
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Plasmaticky system srazeni krve

* Biochemie aktivace faktor
— Proenzym — enzym omezenou proteolysou
— Aktivovane faktory: proteinasy (Ser)

« Uloha vapniku a PL

— PL z T z bunék poranénych tkani — lipidova vrstva —
adherence faktor krevniho srazeni (za pfispéni Ca?*)

— Komplexy s Ca®* — (ll, VII, IX, X) — nutnost zbytky
karboxyglutamové kyseliny (K)

— Antagonisté K:
« Dikumaroly (antikoagulancia)
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Plasmaticky system srazeni krve

* Regulace krevni srazlivosti
— Aktivaci znac¢né zesileni ucinku
— Intravasalni az 1:10% — masivni smrtelné srazeni krve —

nutné fyziologické inhibitory (antithrombin Ill, a.-
makroglobulin)

— Tvorba komplexu thrombin-antithrombin [l podporovan
pusobenim heparinu

— Heparin:
» Glykosaminoglykan
* Mnoho negativnich naboju
« Tvorba jakési matrice
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Plasmaticky system srazeni krve

e Fibrinolysa
— Principielné jako srazeni krve
— Thrombin: centralni enzym krevniho srazeni
— Plasmin: centralni enzym fibrinolysy
— 2 faze:
* Faze I. aktivace plasminogenu na plasmin
» Faze Il: hydrolytické Stépeni fibrinu
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Plasmaticky system srazeni krve

 Fibrinolysa
— Faze l

« Aktivace: Stépeni jisté peptidové vazby — Val novou C-
AA, Pro novou N-AA
e Oba Stépy spojeny —S-S- mustkem
e 2 cesty:
— Pfimo — za katalyzy aktivatoru télu vlastnich
(specifita pro Arg-Val; urokinasa)

— Nepfimo: z proaktivatoru aktivator (plasminogen —
plasmin)

» Streptokinasa — s plasminogenem komplex —
plasmin
— Fibrinolysy aktivovana farmaky: heparin, kyselina
salicylova, kyselina nikotinova, anabolické steroidy
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Plasmaticky system srazeni krve

* Fibrinolysa
— Fazelll
e Plasmin — endopeptidasa s relativne Sirokou specifitou
o Stépi fibrin na $t&pné produkty
« Pusobi i na fibrinogen a nékteré faktory krevniho srazeni
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Plasmaticky system srazeni krve

* Vzajemne ovlivn éni srazeni a fibrinolysy
— Homeostasa
— 3 mechanismy:
» Prekryvajici se substratova specifita proteinas
* Inhibitory pusobici na oba systémy
* Inhibice zu€astnénych enzymu produkty jejich reakci
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Plasmaticky system srazeni krve

* Vzajemne ovlivn éni srazeni a fibrinolysy
— Proteinasy:
e Plasmin
— Siroka specifita
— Stépi také fibrinogen, V a VIII — inhibice vzniku
novych trombu
e Thrombin
— Fibrinogen — fibrin
— Proteolysa utvoreného fibrinu
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Plasmaticky system srazeni krve

* Vzajemne ovlivn éni srazeni a fibrinolysy
— Inhibitory

 Antithrombin Il a a,-makroglobulin: inhibitory thrombinu i
plasminu

— Inhibice produktem
 Thrombinu fibrinem
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Pathobiochemie trombocyt U

e Krvaceni:
— Abnormalni pocCet
— Porucha funkce
— Porucha plasmatického systému srazeni
— Zmeény cévnich stén

— Nejcastéji trombocytarné podminéné krvacivé stavy

— R .
I\K% <Y
o v
S
] T : Univerzita
MIN OP Vrdblivani Pardubice
EVROPSKA UNIE il o komkarsaceschepmost )



INCHEBIO - Inovace studijnich programi Specidlni chemicko-biologické obory na Univerzité Pardubice CZ.1.07/2.2.00/07.0139

Pathobiochemie trombocyt U

 Trombopenie
— | T pod 30.109/
— Snizena novotvorba nebo zvySené odbouravani
— Imunitni reakce

 Trombocytopatie
— Porucha funkce
— Glanzmannova-Néageliho trombasthenie
* AR, porucha agregace
— Syndrom Willebranduv-Jirgensuav

* AD, komplexni porucha, poruchy v agregaci, adhesivité,
postizeny cévni funkce, nedostatek F VIII

e VVon Willebrandtv faktor
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Trombosy

— Cast&jsi nez krvacivé stavy
— Intravitalni venosni nebo arterialni tvorba krevni srazeniny
— Embolie
— Tvorba trombu:
o Zpomaleni nebo stasa KO
e Zmeéna cevniho endotelu (adhese, aktivace T)
e ZvySena srazeci schopnost
— Terapie:
o Streptokinasa
« Antagonisté vitaminu K
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Poruchy krevni srazlivosti
(koagulopatie)
* Vrozené nebo ziskané

* Primarni hemostasa — tvorba bileho trombocytového
trombu — nenarusena

* Chybgjici tvorba ¢erveného (srazeciho) trombu
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Poruchy krevni srazlivosti
(koagulopatie)
* Vrozené koagulopatie

— Mutace urciteho genu — uplna nepritomnost nebo | syntéza
nebo syntéza atypického faktoru

— Terapie:
» Substituce chybéjiciho faktoru

« Podani frakce plasmatickych proteinu obohacenych
prislusnym faktorem
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Poruchy krevni srazlivosti
(koagulopatie)
* Vrozené koagulopatie

— Hemofilie A (klasicka), hemofilie B (Christmas), hemofilie C
(nedostatek PTA), Hagemanova porucha, ...
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Poruchy fibrinolysy

e Porucha tvorby plasminu
— Nedostatek plasminogenu
— Nedostatek aktivatoru

e Hyperfibrinolysy
— Nepusobi obvyklé inhibitory (antiplasminy)
— PFi onemocnéni nebo operacich organu bohatych na

aktivatory fibrinolytického systému (prostata, plice,
pankreas)
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