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2 predpoklady:

m ATP - snizuje afinitu myosinu k aktinu
Aktin — urychluje hydrolyzu ATP
myosinem (1x/20 s > 1x/0.1 s)
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" Regulaee stahurhladkého svalstva

Myosinhladkého svalstva

® — nizsi ATPasova aktivita oproti myosinu
pricné pruhovaného svalstva

m S aktinem interaguje pouze pokud je

fosforylovan

je aktivni
pouze v pritomnosti
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* (hl. bilé svaly)
osfoenolpyruvat, 1,3-bisfosfoglycerat

acT fc (hl. cervené svaly)

(myokinasa)
AMP + ATP < 2 ADP
Kreatin + ATP < kreatin-P + ADP  AG®'= 12.6 k/mol

uvolnény sval  (ATP 4mM, ADP 0.013 mM,
kreatin 13 mM, kreatin-P 25 mM)

my a bilkoviny kosterniho svalu
y &

_pKreatir (CK) - 86 000 Da
hberl,zymy , MB (3.5 %), BB (~ 0)

.
[ | I%:1 - 160 000 Da
m 3 [soenzymy (sval), B (jatra), C (mozek)

(AST) - 120 000 Da
m cytoplasma a mitochondrie

(vyznamné aktivity rovnéz v srdci a
jatrech)

my a bilkoviny kosterniho svalu
F

—

L L — 135 000 Da
M)enzymﬁ, ve vsech tkanich, rlizné zastoupeni
LD1 24-34%
LD2 (H;M)-srdce, Ery 35-45%
LD3 (H,M,)- svalstvo 15-25%
(HM;) — kosterni svalstvo, jatra  4-10%
(M,) — kosterni svalstvo, jatra 1-9%
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my a bilkoviny kosterniho svalu
F

] — 18 000 Da
hlevym v €ervenych svalovych viaknech
-
-

m 3 podjednotky, TnT, Tnl, TnC

m n7, Tnl — specifické pro jednotiivé tkané —
stanovuji se predevsim isoformy srdecniho
svalu (pri infarktu myokardu)

valowne‘mocnenl

='motorickan(pohybova) dysfunkce v dlisledku poskozeni
n%féésti drahy nervovy signal -svalova kontrakce

. 2

neurogenni:svalove atrofie
svalova slabost je zplisobena jeho snizenou inervaci ¢i
ztratou nervovych vyvodd v dlsledkd nékterych
nervovych degenerativnich zmén

akutni polyneuropatie (Guillain-Barré syndrom) - parainfekcni
a postinfekéni onemocnéni zplisobené imulogickym
napadenim perifernich nerv{

metabolické neuropatie - s metabol. onemocnénimi -
diabetes mellitus, nespravna vyziva

valowne‘mocnenl

- zanet, endokrinni ¢i metabolické abnormality
Easto spojeny s dédicnymi chorobami
svalova dystrofie - obecny nazev pro progresivni svalovou

slabost spojenou s degeneraci svalu, bez prikazu
nervoveho pricinéni

pseudohypertrofni svalovad dystrofie (Duchenne) -
gonosomalné recesivni onemocnéni. postihuje chlapce ve
véku 3-7 let, nejdrive panevni pletenec, nasledné
ramenni; mnoho pacientd ve véku 10-12 let konéi na
koleckovém kresle. V séru jsou zvySeny enzymy dlouho
pred prvnimi symptomy choroby (hl. CK)

3/22/2010




3/22/2010

|

Svalové onemocnéni

%{mp poruchy v ukladani glykogenu = abnormalni
i glykogenu ve svalu. Dédicné je autosomalné

recesivni Sn@ocném'.

McArdIe™ chybi myofosforylasa b = svalova slabost,
krece, pri cviceni se v plasmé nezvysuje laktat,
nedochazi k poklesu pH pri cviceni. Klinicky je
onemocnéni mirné.

Tauri - sval. bolest, stejné projevy jako vySe. chybi
fosfofruktokinasa = hromadéni prekurzor( ve
tkanich glc-6-P, fru-6-P.

obé onemocnéni jsou zpravidla doprovazena myoglobinurii

valowne‘mocnenl

nia gravis (= myastenie tézka), projevuje se
rychlou tnavou az obrnou nékterych svalli
autoimunni onemocnéni = destrukce acetyl-
cholinoveho receptoru postsynaptické
membrany nervosvalové ploténky

"drug-induced" - zablokovani spojeni cholinergnimi
latkami (inhibitory acetylcholinesterasy). ACh se
nerozklada a zplisobuje neustalou depolarizaci spoje
= slabost, kieCe, tuhnuti zatylku, zvySena slinna a
bronchialni sekrece




