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Ve kterych tkanich jsou nezbytné kontakty 01:29

bunék s mezibunécnou hmotou a se sousednimi
bunkami?

A. Strevo

B. Kost

C. Kuze

D. Ledvina
E. Mozek

F. Chrupavka " 0 8 o o o o
G. Krev " A B C D E F G

Not Voted:58

(58,0%)
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Ve vsech pevnych tkanich jsou bunky vzdy vazany jedna s
druhou nebo jsou vazany k ECM (nebo oboje)
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Klinicky pfripad

* pacient narozeny rodiciim v pribuzenském
vztahu, stari 1 rok, trpi opakovanymi
bakterialnimi infekcemi — novorozenecka
omfalitida (infekce pupecénikového pahylu),
pozdéji infekce kliZze, zapal plic a zdnét dasni
béhem prorezavani mlécného chrupu

* Klinické symptomy
— zvySeny pocet neutrofilQ

— normalni hladiny ostatnich krevnich
bunék

— prodlouZené hojeni ran, v rané se
nevytvari hnis



Co je nejpravdépodobnéjsi pricinou m

symptomu pacienta?

A. Nadprodukce neutrofill
zpUsobend poruchou pfri
jejich diferenciaci

B. Neschopnost neutrofild
dostat se do mista infekce

C. Imunodeficience
cytotoxickych T lymfocyt(

D. Vrozena vada vyvoje brzliku

E. Leukémie (rakovina bilych 0 0 0 0 0
krvinek) ' A B C D E

Not Voted:64

(64,0%)
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Syndrom LAD (leukocyte adhesion deficiency)

* mutace genl pro proteiny podilejici se na adhezi leukocytt k bunkdm endotelii,
naptiklad integriny, ligandy selektintli a dalsi
* leukocyty se nemohou zastavit v misté infekce a zacit migrovat

Endothelial cells = . =
Firm adhesion Leukocyte Adhesion Deficiency Syndrome (Type 1) pa
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Bunécné interakce

Nékteré bunécné interakce jsou

. BLOOD FLOW
Activation

p‘r’eChOdné: Adhesion

Locomotion

Protrusion R
Transmigration

* zachyceni a pruchod bilych [Basementrembrane 62
k . k , . v d , Perivascular space . °z° .
rvinek cévni stenou do mista T — i B\
. .. m selectin & selectinligand  eo chemokine ¢ integrin (inactive)
|nfe kce ve tkan') M GPCR chemokine receptor A integrinligand == integrin (activated)
Cytotoxic CD8' T cell

* interakce bunék imunitniho

systému s antigeny infikovanych -
embrane attacl £
complex (MAC) [

bunék a antigen-prezentuijicich

bunék

Virus infected
target cell

Target cell begins to lose shape
(membrane blebbing,
nucleus disintegrates,

“chopping” of DNA)

Dying cell (apoptotic bodies)
is engulfed by macrophages



Mezibunecna hmota
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U kterych tkani a organu byste cekali, ze budou
nejvice postiZzeny v disledku mutace kolagent?

A. Plice
B. Kuze
C. Mocovy mechyr

D. Kosterni soustava

E. Nervova tkan

Not Voted:59

(59,0%)
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Ehlers-Danlostliv syndrom

e porucha ve skladani kolagenovych vlaken
* hyperelasticita ktze, hyperflexibilita kloubl

normalni kolagenv  vlivem mutace dochazi ke

kazZi shlukovani a
nerovnomeérné distribuci
kolagenovych vlaken

© 1996 Jeffrey L. Meltonut



Osteogenesis imperfecta

 mutace kolagenu typu |
* porucha tvorby trojité sSroubovice kolagenu
* tenké, krehké kosti

Osteogenesis Imperfecta

Magnified view of normal Magnified view of bone with
bone osteogenesis imperfecta

Type | Type | Type IV Type IV Type lll Type lll
Female Female Male Female Female Male
Age, 38 yr Age, 63 yr Age, 40 yr Age, 35 yr Age, 27 yr Age, 40 yr
Height, 171 cm  Height, 137cm  Height, 90cm  Height, 124 cm  Height, 94cm  Height, 84 cm




Marfantliv syndrom

e dominantni mutace v genu kddujicim jednu slozku elastickych vlaken - fibrillin

elastic fiber

r Q’:D N
e

single elastin molecule

Cross=-l1ink —_ =

Garland Publishing



Které dalsi symptomy mohou souviset s
poruchou elastickych vlaken u pacientu s
Marfanovym syndromem?

A.

Dislokace ocni Cocky
Kriva pater
Zvétsena aorta

Spontanni pneumotorax
(kolaps plice)

Oslabeny imunitni systém

Not Voted:55

(55,0%)
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Marfanlv syndrom

* dominantni mutace v genu kodujicim jednu slozku elastickych vlaken - fibrillin

* hyperflexibilni vazy
Ve 7 4 4 Comw\
— kriva pater Sclerocomeal -
. v v _ v junction
— dislokace oc¢ni ¢ocCky

Meridional fibers

Choroid ’
red (vlevo) a po (vpravo) operaci :
ped (vlevo) a po (vpravo) op oo
igaments

NV

Sclera




Marfaniv syndrom

* hyperflexibilni stény tepen
— aneurysma (slabé misto zpUsobujici vydut, nachylné k prasknuti)

Internal elastic
membrane

External elastic
membrane

Endothelium

Elastic
fiber

Cepyright ® 2004 Pearson Education, Inc., publishing as Benjamin Cummings.



Marfaniv syndrom

* hyperflexibilni elasticka vlakna = plicni méchyrky - bleby (bublinky vzduchu mezi
plicnim parenchymem a poplicnici) nebo buly (bublinky vzduchu uvnitr plicniho
parenchymu) = vzduch unikd z plice - pneumotorax

|

A\ bleby nebo buly

-

prouzky
prekryvajicich
se elastickych
viaken

terminal
bronchiole

alveolus
wall

nadech
vydech



Bunécné adheze a ECM
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Ktera onemocnéni souvisi s poruchami v m

pripojeni bunék k mezibunécné hmoteé?

A. Achondroplazie (trpaslictvi
zpUsobené poruchou rustu)

B. Cysticka fibréza (porucha
transportu chloridovych iontu)

C. Svalova dystrofie (odumirani
nebo nedostatecnost
svalovych bunék)

D. Aterosklerdza (ztlusténi
cévnich stén)

o
-
=
-
-

E. Epidermolysis bullosa | A B C D E

(porucha integrity kaze)
Not Voted:57

(57,0%)
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Pfipojeni bunécného cytoskeletu k extracelularni matrix

—— whole muscle

Basal lamina —— ——__ ——~— =

bundle of muscle fibers
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Detail pfipojeni bunék svalového vlakna k bazalni laminé, ktera svalové buriky obaluje



Duchennova a Beckerova svalova dystrofie

 mutace v genu pro dystrofin - svalové bunky
se nemohou spravné prichytit k mezibunécné
hmoté = postupuijici svalova degenerace a
slabost

* Duchennova svalova dystrofie — Gplna

absence dystrofinu

v ré

* Beckerova svalova dystrofie — zménéna Fez zdravym kosternim svalem (vlevo) a svalem

struktura dystrofinu (leh&i prabéh) postizenym svalovou dystrofii (vpravo)

e gen pro dystrofin lezi na chromozomu X (postizeni
. ., . m Progression with age
P fedevsim chla pCcl ) 7’/ Weakness especially of
1 pelvic gridle muscles;
ﬂ 3 ,/ marked lordosis,
&/ / { enlarged calves
} N \\ N
| )
! i )\ \ Calf muscles usually

) . butnot always enlarged
\
\

Alteratic f {
DA;reo.::IZx \ - (
/ affected affected ( il
Alteration of 2yod OH 8 yrold fod | \-( \(("
muscle tissue | “ Q

Myofiber homeostasis N bl X
degeneration \ J L / ™

and bactosic Muscular dystrophies
Normal; when child sits [~

I 5 yr old d
Normal {
may or may not be carrier l

Inflammation
Compensative and fibrosis Mother normal, carrier ' Father normal - u v
regeneration

muscle

1000 Q@ 2
=S Lordosis disappears



Epidermolysis bullosa — "nemoc motylich kridel"

* tvorba koznich puchyru pfi
sebemensim mechanickém
stresu (na spojnici epidermis —
dermis)

* choroba mUze byt zplsobena ‘
mutacemi kolagenu VII, ale také e s
. o Vs . o (blister formation)

keratinu a dalSich proteinu
zapojenych do celého adhezniho
komplexu — v disledku téchto Colagn Vi sechig the -~ IS
7 . v ve . ’ dermal structures \

mutaci je naruseno pfipojeni

epidermis na dermis

Histological section




Mezerové spoje

Connexon Closed Open

Plasma membrane
of cell 1

Plasma membrane
of cell 2

Gap junction channel  Extracellular space



Které defekty mohou souviset s poskozenim 02:07

mezerovych spoju? (mutace v konexinech)

A. Sedy zakal

B. Hluchota

C. Neplodnost u zen

D. Hemofilie (hadmérné

krvaceni pri mensich
poranénich)

E. Laktozova intolerance

Not Voted:68

(68,0%)
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Mezerové spoje

e zasadni role pri udrzovani iontové a metabolické homeostazy ve vnitfnim uchu

* mutace konexinl (obzvlasté konexinu 26) jsou jednou z nejcastéjsich pricin vrozené
hluchoty

* konexiny reguluji pratok iontt K* — pokud mezerové spoje nefunguiji, ionty drasliku se

hromadi v blizkosti vlaskovych bunék - toxicita - degerenace vlaskovych bunék,
ztrata sluchu

K*-recycling in
the cochlea

Scala vestibuli

(Perilymph)
Scalamedia <3
(Endolymph) S

150 mM [K]
EP=+110 mV

"—7—“!‘—\2 \}\\

)
)

S 35’:!):::::’
Hair Cells

Scala tympani 1-2 mM [K*]
(Perilymph) -5mVv

Cochlea Saccule Utricle

lokalizace konexinG (Cx26/30) ve sluchovém aparatu vnitfniho ucha. Zvétsena kochlearni dutina predstavuje rfez
Cortiho organem



Mezerové spoje

7 v 4

» zdsadni role pfi udrzovani metabolické homeostazy a pruhlednosti ocni cocky

» Sedy zdkal je zakaleni o¢ni ¢oCky vedouci ke snizeni kvality zraku

* ocni ¢ocka musi byt prihlednd, proto neobsahuje Zadné krevni cévy - tok veskerych
metabolitl je udrZovan mezerovymi spoji.

Sclera

Epithelium
~

Equatorial

region TN

[C1Cx43, Cx50
[C]Cx46, Cx50 >Cx43
[ ]Cx46, Cx50




Mezerové spoje

» zasadni role pfti zrani vajecnych folikuli — komunikace mezi oocytem a podplrnymi
granuldéznimi bunikami

granulosa cells

Connexon Closed Open

Plasma membrane 3 \E E( E ooc':yte gap zona

Of Ce" 1 junctions pellucida

Plasma membrane
of cell 2

Gap junction channel  Extracellular space

oocyte granulosa zona pellucida
cells

Figure 19-17. Molecular Biology of the Cell, 4th Edition.
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