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MMĚĎĚĎ ((CuprumCuprum)) CuCu

•• ZZ = 29= 29
•• AAr = 63,546r = 63,546
•• sksk. I. B. I. B
•• (Ar)3d(Ar)3d10104s4s11

•• oxox. . čč. I, II . I, II 
•• ččervený kovervený kov
•• objev: znobjev: znáámmáá od starovod starověěku; vzku; vzáácncněě se se 
nalnaléézzáá ččististáá mměďěď
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•• celkem v organismu 80 celkem v organismu 80 -- 100 mg100 mg, z toho 10% v , z toho 10% v 
plazmplazměě a krevna krevníích buch buňňkkáách (v ch (v eryery 60% v SOD), 60% v SOD), 
90% ve tk90% ve tkáánníích (jch (jáátra, srdce, pltra, srdce, plííce, mozek, ledviny, ce, mozek, ledviny, 
kostnkostníí ddřřeeňň))

•• referenreferenččnníí hodnoty /S hodnoty /S 820 820 –– 1400 1400 µµµµµµµµg/l g/l 
stav v stav v ČČR 780 R 780 –– 1000 1000 µµµµµµµµg/lg/l
~~ 15 15 µµµµµµµµmol/l mol/l 
mumužži 11 i 11 -- 22 22 µµµµµµµµmol/l mol/l 
žženy 12,5 eny 12,5 -- 24 24 µµµµµµµµmol/lmol/l

•• 9090--95% v 95% v ceruloplazminuceruloplazminu

•• hodnoty u hodnoty u AfroameriAfroameriččananůů o 8 o 8 -- 12% vy12% vyššíšší

•• ceruloplazminceruloplazmin /S = 240 /S = 240 -- 400 mg/l, RAF400 mg/l, RAF
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MetabolismusMetabolismus

•• AbsorpceAbsorpce

•• Transport a distribuce v organismuTransport a distribuce v organismu

•• ExkreceExkrece



6

AbsorpceAbsorpce

•• asi 30% (rozpasi 30% (rozpěěttíí 10 10 -- 70%) 70%) CuCu ppřřijatijatéé potravou  potravou  

•• tenktenkéé ststřřevoevo

•• bubuďď ve formve forměě chelcheláátovtovééhoho komplexu s komplexu s 
aminokyselinami (nejvaminokyselinami (nejvííce histidinem), nebo ce histidinem), nebo 
vváázzáána v na v metalothioneinumetalothioneinu

•• kompeticekompetice se zinkemse zinkem
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Transport a distribuce v organismuTransport a distribuce v organismu

•• resorbovaný resorbovaný chelcheláátt CuCu -- AK je transportovAK je transportováán do portn do portáálnlníího ho 
oboběěhu (v hu (v enterocytechenterocytech ppřřííp. pp. přřechodnechodnáá vazba na vazba na 
metalothioneinmetalothionein), kde  se ), kde  se CuCu vváážže na albumin, AK (hlavne na albumin, AK (hlavněě
His) a His) a transkupreintranskuprein

•• v jv jáátrech se 90%trech se 90% vváážže na e na metalothioneinmetalothionein, z n, z něěj se j se 
zabudovzabudováávváá do novdo nověě syntetizovansyntetizovanéého ho ceruloplazminuceruloplazminu
secernovansecernovanééhoho do krvedo krve. 10% . 10% CuCu je vyluje vyluččovovááno do no do žžlulučče    e    
(u (u cholestcholestáázyzy vznikvznikáá excesivnexcesivníí akumulace akumulace CuCu))

•• v krviv krvi je je 9090--93% 93% CuCu ve formve forměě ceruloplazminuceruloplazminu, , zbytekzbytek je je 
vváázzáán na albumin, histidinn na albumin, histidin (volný i v(volný i váázaný), faktor V, SOD   zaný), faktor V, SOD   
a  a  transkupreintranskuprein, odkud je , odkud je CuCu aktivnaktivněě vychytvychytáávváána na 
hepatocytyhepatocyty

•• ceruloplazminceruloplazmin prochprocháázzíí hematoencefalickouhematoencefalickou baribariéérourou
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ExkreceExkrece

•• ppřřeveváážžnněě stolicstolicíí (1,5 (1,5 -- 2 mg/d) 2 mg/d) -- deskvamovanýdeskvamovaný
epitel a epitel a CuCu vylouvylouččenenáá žžluluččíí

•• momoččíí -- 1 1 -- 2% absorbovan2% absorbovanéé CuCu, , stanovenstanoveníí
význam jen pro diagnvýznam jen pro diagnóózu nebo sledovzu nebo sledováánníí
terapie terapie WilsonovyWilsonovy chorobychoroby (zvý(zvýššeneníí nad 100 nad 100 
µµµµµµµµg/d) g/d) 
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VýznamVýznam

•• sousouččáást enzymst enzymůů: : cytcyt cc--oxidoxidáázaza, SOD, MAO, , SOD, MAO, 
tyrozintyrozináázaza, , dopaminhydroxyldopaminhydroxyláázaza, , lysyloxidlysyloxidáázaza

•• sousouččáást pigmentst pigmentůů, nap, napřř. vlasov. vlasovéého ho keratinukeratinu

•• antioxidaantioxidaččnníí ppůůsobensobeníí

•• nezbytnnezbytnáá pro tvorbu pro tvorbu katecholaminkatecholaminůů a pojiva, a pojiva, 
funkci CNS a funkci CNS a eryery
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SODSOD

2 O2 O22··
-- + 2 H+ 2 H++ →→→→→→→→ OO22 + H+ H22OO22

cytoplazma: cytoplazma: CuCu++ ↔↔↔↔↔↔↔↔ CuCu2+2+ ((ZnZn))

EE--CuCu2+2+ + O+ O22··
-- →→ EE--CuCu++ + + OO22

EE--CuCu++ + O+ O22··
-- →→ EE--CuCu2+2+ + H+ H22OO22

mitochondriemitochondrie:     Mn:     Mn2+2+ ↔↔↔↔↔↔↔↔ MnMn3+3+

ceruloplazminceruloplazmin –– stejnstejnáá reakce, ale reakce, ale 
podstatnpodstatněě ninižžšíší reakreakččnníí rychlost rychlost 

←← antioxidaantioxidaččnníí aktivitaaktivita
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ÚÚččast ve ast ve FentonovFentonověě reakcireakci

←← prooxidaprooxidaččnníí aktivitaaktivita

HH22OO22 + + CuCu+
+ →→ OHOH-- + + ˙̇OHOH + Cu+ Cu2+2+
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PPřřííjem potravoujem potravou

•• HlavnHlavníí zdroje v potravzdroje v potravěě
•• momořřskskéé rybyryby
•• oořřechyechy
•• semenasemena
•• luluššttěěninyniny
•• celozrnncelozrnnéé pepeččivoivo
•• jjáátra tra 
•• ovoce, zelenina ovoce, zelenina 

•• DDDDDD:: žženy 1,6 eny 1,6 -- 2,4 mg/d, mu2,4 mg/d, mužži 1,8 i 1,8 -- 2,5 mg/d, 2,5 mg/d, 
jinjinéé zdroje 1,5 zdroje 1,5 -- 2 mg/d nebo 3 2 mg/d nebo 3 -- 5 mg/d 5 mg/d 
pro obpro oběě pohlavpohlavíí
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DeficitDeficit

•• vrozenývrozený

•• zzíískanýskaný
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DeficitDeficit

•• vrozenývrozený

•• zzíískanýskaný
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MenkesovaMenkesova choroba choroba 
((KinkyKinky ((steelysteely) ) -- hairhair diseasedisease))
Syndrom Syndrom uzluzlííččkovatýchkovatých vlasvlasůů

•• GR dGR děědidiččnnáá
•• porucha absorpce porucha absorpce CuCu ststřřevnevníí sliznicsliznicíí (gen pro (gen pro 
transportujtransportujííccíí ATPATPáázuzu))

•• projev bprojev běěhem prvnhem prvníích 8 týdnch 8 týdnůů, v, věěttššina dina děěttíí umumíírráá do tdo třříí letlet
•• snsníížženenáá hladina mhladina měědi, di, ceruloplazminuceruloplazminu a aktivita ma aktivita měďěď
obsahujobsahujííccíích enzymch enzymůů

•• porucha rporucha růůstu, zmstu, změěny skeletu, brzký nny skeletu, brzký náástup tstup těžěžkkéé mentmentáálnlníí
a fyzicka fyzickéé retardace, cerebrretardace, cerebráálnlníí a a cerebelcerebeláárnrníí
symptomatologiesymptomatologie (atrofie, (atrofie, demyelinizacedemyelinizace, , gliglióózaza, cystick, cystickáá
degenerace), vlasy tenkdegenerace), vlasy tenkéé, , depigmentovandepigmentovanéé, lomiv, lomivéé, , 
stostoččenenéé (vzhled ocelov(vzhled ocelovéé „„vlnyvlny““, , pillipilli tortitorti), s), s uzluzlííččkovatýmkovatým
zeszesíílenleníímm
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DeficitDeficit

•• vrozenývrozený

•• zzíískanýskaný
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ZZíískaný deficit skaný deficit -- ppřřííččinyiny

•• malnutricemalnutrice, parenter, parenteráálnlníí vývýžživa bez iva bez 
suplementacesuplementace CuCu

•• perorperoráálnlníí terapie zinkem nebo terapie terapie zinkem nebo terapie 
DD--penicilaminempenicilaminem

•• ttěžěžkkéé prprůůjmyjmy
•• u podvyu podvyžživených kojencivených kojencůů a u a u 
nedononedonoššených kojencených kojencůů žživených ivených 
kravským mlkravským mléékem s nedostatekem s nedostateččným ným 
mnomnožžstvstvíím m CuCu
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ZZíískaný deficit skaný deficit –– klinický obrazklinický obraz

•• hypochromnhypochromníí normocytnormocytáárnrníí ananéémiemie

•• neutropenieneutropenie

•• poruchy kostnporuchy kostníího metabolismu ho metabolismu ––
osteoporosteoporóóza, fraktury, za, fraktury, ššpatný vývoj patný vývoj metafýzmetafýz
(defekt synt(defekt syntéézy kolagenu a zy kolagenu a elastinuelastinu, , lysyloxidlysyloxidáázaza))

•• poruchy GITporuchy GIT

•• depigmentacedepigmentace

•• neurolneurol. poruchy z . poruchy z demyelinizacedemyelinizace
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ToxicitaToxicita

•• zvýzvýššenenáá hladina u hepatitidy, nhladina u hepatitidy, něěkterých ankterých anéémimiíí, , 
akutnakutníí leukleukéémie, mie, lymfomlymfomůů, MM, , MM, melanomumelanomu, , 
schizofrenieschizofrenie

•• akutnakutníí intoxikaceintoxikace -- od 250 mg od 250 mg CuCu, , nauzeanauzea, , 
zvracenzvraceníí, pr, průůjem, bolest v jem, bolest v epigastriuepigastriu; m; můžůže ae ažž ššok, ok, 
kkóóma a akutnma a akutníí hepathepatáálnlníí a a renrenáálnlníí selhselháánníí

•• chronickchronickáá intoxikaceintoxikace –– cirhcirhóóza za (d(děětsktskáá cirhcirhóóza v Indii za v Indii 
vyvolvyvoláána mlna mléékem a vodou kontaminovanými skladovkem a vodou kontaminovanými skladováánníímm v v 

mosazných nmosazných náádobdobáách?)ch?)
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WilsonovaWilsonova choroba choroba 
((hepatolentikulhepatolentikuláárnrníí degenerace)degenerace)

•• AR dAR děědidiččnnáá, incidence 5 , incidence 5 --10 :1 000 10 :1 000 000000

•• excesivnexcesivníí vstvstřřebebáávváánníí CuCu ststřřevnevníí sliznicsliznicíí (mutace genu (mutace genu 
pro transportnpro transportníí ATPATPáázuzu), porucha ), porucha žžluluččovovéé eliminace eliminace 
CuCu, n, níízkzkáá nebo nebo žžáádndnáá syntsyntééza za ceruloplazminuceruloplazminu

•• prvnprvníí projevy nprojevy něěkdy jikdy jižž v 5. roce, vv 5. roce, věěttššinou ainou ažž kolem   kolem   
10. 10. -- 20. roku 20. roku 

•• ↓↓ celkovcelkováá CuCu /S (/S (6,3 6,3 -- 9,4 9,4 µµµµµµµµmol/l)mol/l),  ,  ↑↑ volnvolnáá CuCu /S, /S, 
↓↓ ceruloplazminceruloplazmin /S, vysok/S, vysokáá exkrece exkrece CuCu momoččíí
((>> 1,57 1,57 µµµµµµµµmol/d, tj. mol/d, tj. >> 100 100 µµµµµµµµg/d)g/d)
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WilsonovaWilsonova choroba choroba 
((hepatolentikulhepatolentikuláárnrníí degenerace)degenerace)

•• klinicky pklinicky přřííznaky jaternznaky jaterníí a neurologicka neurologickéé poruchyporuchy
•• volnvolnáá mměďěď pronikpronikáá do:do:
**jater: jater: ikterusikterus, anorexie, , anorexie, nauzeanauzea, , úúbytek na vbytek na vááze, ze, 
retence tekutin, krvretence tekutin, krváácivost, cirhcivost, cirhóóza; za; 
**mozku: mozku: dysfcedysfce bazbazáálnlníích ganglich gangliíí --> rigidita nebo > rigidita nebo 
parkinsonskýparkinsonský ttřřes, poruchy es, poruchy řřeečči, u di, u děěttíí poruchy poruchy 
chovchováánníí a osobnosti;a osobnosti;
**ledvin: zvýledvin: zvýššenenéé vyluvyluččovováánníí momoččíí;;
**rohovky: tzv. rohovky: tzv. KeyserKeyser--FleischnerFleischnerůůvv prstenecprstenec

•• PPřři dg i dg WilsonovyWilsonovy choroby vychoroby vyššetetřřit rodinnit rodinnéé ppřřííslusluššnnííky!ky!

•• LLééččba:ba: penicilaminpenicilamin, , ZnZn p.o., p.o., 
vit. Bvit. B66 ((penicilaminpenicilamin je jeho je jeho antimetabolitemantimetabolitem))
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Metodika stanovenMetodika stanoveníí

•• 30 30 –– 40% AAS (40% AAS (atomovatomováá absorpabsorpččnníí
spektrometrie)spektrometrie)

•• 20 20 –– 30% 30% spektrofotometrickyspektrofotometricky

•• ostatnostatníí (elektrochemick(elektrochemickéé metody)metody)


