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Plazma x Serum

Obsahuje fibrinogen a dalsi
faktory krevniho srazeni

Ziska se odstiedénim po
piidani antikoagulanti

Neobsahuje fibrinogen a
koagulaCni faktory

Ziska se po odstredéni
srazene krve

Obsahuje produkty
rozpadu trombocytl

(vySsi hladina CP, K™)




Proteiny krevni plazmy

Koncentrace proteinu v plazmé: 62-82 g /1

Funkce proteinu v plazmé

* Enzymy

* Enzymove¢ inhibitory
 Transportni proteiny

» Obranne

 Faktory srazeni a fibrinolyzy
e UdrZovani onkotického tlaku

Strukturni typy
proteinu

 Jednoduche¢ polypeptidy
* Glykoproteiny
 Lipoproteiny
(komplexni)




Proteiny krevni plazmy




Nejvyznaméjsi proteiny krevni

plazmy

Transportni:

Albumin, transferin,
ceruloplasmin, haptoglobin,
hemopexin,prealbumin, RBG
(retinol binding globulin), TBG
(thyroid binding globulin),
transkortin, SHBG (sex hormone
binding globulin)
transcobalaminy

Obrann¢ funkce:
Imunoglobuliny,

proteiny komplementu,
CRP (C-reaktivni protein)

Koagulacni faktory

Proteiny spojené se zanétem:
CRP,C3, C4, C1 INA,

alfa 1-antitrypsin, alpha 1-
antichymotrypsin,

alfa 1-kysely glykoprotein,
haptoglobin, ceruloplasmin,
fibrinogen ad.




Elektroforéza plazmatickych bilkovin
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Priklady zastoupeni bilkovin v
elektroforetickych frakcich

Frakce Bilkoviny

albumin Prealbumin (transthyretin), albumin

a,-globuliny a,-kys.glykoprotein, o -antitrypsin, HDL, Q-
fetoprotein, o ,-mikroglobulin

0,-globuliny Ceruloplasmin, haptoglobin, ferritin,
a,-makroglobulin

B-globuliny Hemopexin, transferin, fibrinogen, LDL,
slozky C; a C, komplementu, C-reaktivni
protein

y-globuliny IgM, IgA, IgE, IgD, IgG




Priklady typickych elektroforeogramu

Typ akutniho zanétu Typ chronickéhé zanétu
Celkova bilkovina je Vzestup a, o, globulinové frakce
normalni, lehké sniZeni (meéné vyrazny neZ u akutniho
albuminu. zanétu)

Nejvyrazn€jsi je vzestup o, o, Siroky pruh y-globulinové frakce
globulint, Casto i [3,- (polyklonalni

globulind. hyperimunoglobulinemie)

Nalez je provazen poklesem
koncentrace albuminu.

Modte je vyznacen
standardni

elektroforeogram A

i

B

Monoklonalni
hyperimunoglobuline

mie.

Uzky prouzek
monoklonalniho
imunoglobulinu kdekoli od
al po y frakci. Byva nizsi
koncentrace albuminu. U
téZSich stavll vymizi frakce
y-globulint.




Albumin

syntéza: jatra 10-12g/den
hlavni protein plazmy 35-53 g /1 (sérum)
mol.hmotnost = 69 000 585 AK

degradace patrné nejvice v endotelu kapilar, kostni

dieni a "hepatocytech

biologicky poloCas 20 dni
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Vyznam albuminu

* Transportni funkce:
* Mastné kyseliny
o Ca2+
e Cu2t
 Steroidni hormony
 Bilirubin
« T,, T,
» Léky (salicylaty, sulfonamidy, penicilin, barbituraty

 Udrzovani onkotického tlaku

* Pufrac¢ni schopnost
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e priCiny:
— poruchy jater

— malnutrice

— ztraty ledvinami, popaleniny, chronické zanéty tr.traktu

Hypoalbuminemie

— hyperhydratace

» dusledek: ascites a edémy
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Prealbumin (transthyretin, thyroxin vazajici
prealbumin)

» Syntéza v jatrech

* Koncentrace v seru: 0,1-0,4 g/l

* Biologicky polocas 2 dny

* Vaze v plazmé thyroxin, vytvari komplex s
bilkovinou transportujici vitamin A

* Snizena hodnota muze byt markerem malnutrice
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Haptoglobin

Syntéza v jatrech

Koncetrace v séru: 1-3 g /1 (a,-globulin)
Biologicky polocas: 5 dni

Polymortni formy Hpl-1, Hp 2-1, Hp 2-2

Mol. hmotnost (Hp 1-1) =90 000

Funkce: vychytavani plazmatického Hb, komplex Hb-Hp je
vychytavan RES (polocas 90 min)

Vyznam: zabranuje pruniku volne¢ho Hb ledvinami

Snizen¢ hladiny pi1 hemolytickych anemiich
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Hemopexin

3,-glykoprotein
Syntéza v jatrech
Mol. hmotnost = 70 000

Vyznam: vaze volny hem a prostiednictvim receptorove
zprostiedkované endocytosy je vychytavan jatry, recykluje
zpét do krve
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Proteiny transportujici kovové ionty v

plazmé
Transport a ukladani Transport a ukladani
Zeleza médi
* Transferin Ceruloplasmin
* Ferritin Albumin

e Hemosiderin
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Transferin

syntéza: jatra

koncentrace: 2-3,6 g/l (s€rum)

T u sideropenické anemie, |chronické anemie jin¢ho typu
B,- glykoprotein

Vyznam: transport Fe’* do tkani 2Fe*/ Tf

Normalné = 1/9 Tt je saturovana, 4/9 ma obsazeno 1 vazebne

misto, 4/9 jsou volné (1/3 celkového transferinu je nasycena)

U alkoholikt — bezsacharidovy transferin (carbohydrate-
deficient transferin CDT) 17




Ferritin

synteéza: jatra, slezina, kostni dren ....

apoferritin mol.hmotnost = 81 000 (24 podjednotek)
AZ 20 typu 1soferritint

vazebna kapacita — 4500 Fe3*/apofe

Vyznam: hlavni forma ukladani zeleza v bunkach (jatra,

slezina,strevo, k.dren....)

Do krve se uvolnuje jen malé mnozstvi, koncentrace v séru obrazi

zasobu Fe
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Ceruloplasmin
Syntéza : jatra
0 ,-globulin
Mol.hmotnost = 160 000, vaze 6 Cu*"
Koncentrace v seru = 0,3-0,6 g /1 (modr¢ zbarveni)
Transportuje 95% Cu?* pfitomné v krvi, zbylych 5% je
transportovano albuminem.

Ponévadz vazba Cu k albuminu je slabsi, zda se, Ze za

transport Cu?* do tkani zodpovida predevsim albumin

Ceruloplasmin patfi k reaktantiim akutni faze
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Vyznam ceruloplasminu

«Je nezbytny pro oxidaci Fe?" na Fe’* v krvi (v plazm¢ rozpustna
ferooxidaza) — je potrebny pro redistribuci Fe mezi jatry a
dalSimi1 organy

*Ceruloplazminovy analog hepestin puisobi obdobné v

enterocytech, oxiduje Fe?* na Fe?*

*Nizka hladina pit1 Wilsonové chorobé

* Enzymy vyzadujici Cu?*: cytochrom C oxidasa, superoxid
dismutasa, lysyl oxidasa, tyrosinasa, oxidasa kys. askorbove,

dopamine beta hydroxylasa 20




Metabolismus Cu

* V potravé cca 4-6 mg Cu denné, cca 40% je resorbovano a piiblizné stejné
mnozstvi se vraci zluci zpét do stieva

« Cu?* je rychle resorbovano v zaludku a tenkém stievé a dostava se do
portalni Zily, vazba na albumin

*Vychytani jatry (mechanismus neznamy)

e Jatra jsou centralnim organem homeostazy Cu: Cu se zde uklada, dostava se
do krve ve formé ceruloplasminu a je vyluCovana do zluce

*Wilsonova choroba — nefunk¢ni P-ATPasa, ktera transportuje Cu do Zluc¢i =
akumulace Cu v jatrech a dalSich tkanich (poskozeni jater), neurologické
symptomy (akumulace Cu v bazalnich gangliich)

e diisledkem je nizka hladina ceruloplasminu v plazmé (Cu se nevaze do
apoceruloplasminu), concentrace Cu?* v séru a moci je zvySena

*Menkesova choroba — nefunkcéni Cu- P-ATPasa v v enterocytech a dalSich
bunikach ( ne v jatrech) =porusena resorbce Cu ze stteva, deficit Cu v séru,
akumulace v bunkach 21




O,- antiproteinasa (0 ,-proteinasovy inhibitor
API, a,-antitrypsin AT )
e syntéza: jatra, makrofagy
* koncentrace: 1,3-3,7 g/l (serum)
* mol.hmotnost =52 000, a,- glykoprotein

* Vyznam:inhibuje trypsin, elastasu a dalsi proteasy vyluCované

polymorfonuklearnimi leukocyty (PMN), tvofi s nimi komplexy
* Vyskytuje se v polymorfnich formach

» ZvysSena koncentrace pi1 zanétech
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o,-makroglobulin

e syntéza: hepatocyty, monocyty, astrocyty ad.

*koncentrace: g/l (serum)  8-10% proteint plazmy
mol.hmotnost = 820 000,  o2- frakce
*Vyznam:vaze trypsin, elastasu a dalsi proteasy
*Transportuje Zn (10% celkového Zn)

Komplex proteinasa- o, makroglobulin je vychytavan
receptory na mnoha bunkach a internalizovan

*Vaze rovnéZ cytokiny a prendsi je pomoci receptorove
endocytosy do bunék

* v plazmé se zvysuje pi1 nefrotickém syndromu
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Proteiny akutni faze

« Hladina nékterych proteinu v plasmé vzrusta béhem zanétu
(nebo u nékterych tumoru). Je indukovana cytokiny
(interleukiny, THF...), které vstupuji do krevného ob¢chu z
makrofagu, epitelovych buné€k, fibrocytu

 _ Proteiny akutni fize* (produkovany jatry):

~J

C-reaktivni protein, O ,- antiproteinasa, haptoglobin, o,- kysely
glykoprotein, fibrinogen, ferritin, ceruloplasmin, C3 a C4
komponenty....... ad.

« Koncentrace se muze zvysit az 1000x, (typicky vzhled
elektroforeogramu)
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C-reaktivni protein

Syntéza v jatrech je stimulovana cytokiny

Cast molekuly je homologni s konstantni ¢asti t&Zkého
fet€zce Ig

Koncentrace u zdravého Clovéka nizka, stoupa 6-9 hod
po zacatku zanétu, vrchol pol-3 dnech

Nartst nastava zejmeéna pii bakteridlni infekci, u
virovych je narust maly

Marker bakterialni infekce

*mol.hmotnost = 100-115 000, B-frakce
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Negativni reaktanty akutni faze
Jejich syntéza je snizena v katabolickém stavu:

Transthyr.etm (prealbumin) Doba odezvy <24 h
Transferrin 2448 h
Albumin ~48h

Biologické polocasy plazmatickych proteint
dny

Albumin 17 -19 — 23
Immunoglobulin G 15-18 — 26
Transferrin /—8.5-10
Immunoglobulin A 5.5
Kysely a,-glykoprotein 5.2
Fibrinogen 4-45-55
Haptoglobin 4
Immunoglobulin M 4
Transthyretin (prealbumin) 2
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Bilkoviny komplementu

Komplex proteinu (cca 20) obsazenych v neaktivni
forme v plazmé, [3-frakce

*Faktory nespecifické humoralni imunity

*Aktivace nékolika cestami ( napt. komplexem
antigen-protilatka, reakce polysacharidu bakterialni

stény s C3b)

*Aktivovane slozky komplementu maji cytolytickou
aktivitu, opsonizacni schopnost, chemotaktickeé
ucinky ad.

*Ne¢jcCastéj1 se stanovuji slozky C3 a C4 (vzestup pr1
akutni zatéz1 organismu)
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Imunoglobuliny

12 gl 1,2 g/l 0,1 gl 3g/!

Frakce gama-globulinu
Produkovan plazmocyty

V plazmé¢ hlavni IgG

<0,001g/l

28




