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Biochemie svalu

m Pfi¢né pruhované svalstvo
m Hladké svalstvo
m Srdecni sval

Usporadani kosterniho svalu

oot

Stavba kosterniho svalu

m Tlusta filamenta SARKOMERA
= myosin TP

m Tenka filamenta = = =
= Aktin (8 ) R BT urn (815 0m)
= Tropomyosin o = o
= Troponin

m Ostatni bilkoviny (aktinin o, aktinin B, desmin,
vimentin, titin ...)

Tlusté filamentum

MYOSIN (7 - y
( GLORULARNI HLAVIEKY
(ATPasaval akhvita)
\

T

1
TLUSTE FILAMENTYM

AP

Tenké filamentum

!
TENKE FILAMENTUM

aiHnin E
TROPOMYoSIN AKTIN & Ecminy
vitnentin
traliing & ™
fitin

£ N

TROPONIN (Tne Tul, TuT )

Svalovy stah

Model klouzajicich filament (,,veslicovy
model") —1954

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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Regulace stahu

Nervovy podnét = acetylcholin = ... =
CaZ* = troponin =tropomyosin =
interakce aktinu s myosinem = stah

[Ca?*],: klidovéa < 0.1 pM

B po podnétu = 10 pM

= }' 2 [Ca?t]ly > 1 mM
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= 5 fonm Ca aktivujf fosforylasakinasu, prevadajici fosforylasu b na a

Hladky sval Regulace stahu hladkého svalstva
m Tlusta filamenta === Myosin hladkého svalstva
= myosin = - - m — niz8i ATPasova aktivita oproti myosinu
Tenka filamenta : pFi¢né pruhovaného svalstva
|

u AKtin m S aktinem interaguje pouze pokud je

= Tropomyosin fosforylovan

Neobsahuji troponin

Kinasa lehkych fetézcl myosinu je aktivni
pouze v pritomnosti Ca-kalmodulinu

Regulace stahu hladkého svalstva
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Regulace stahu hladkého svalstva
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Energetika svalového stahu
- tvorba ATP

m Substratova fosforylace (hi. bilé svaly)
Fosfoenolpyruvat, 1,3-bisfosfoglycerat

m Oxidacni fosforylace (hl. tervené svaly)

m Adenylatkinasa (myokinasa)
AMP + ATP < 2 ADP

m Regenerace z kreatinfosfatu
Kreatin + ATP < kreatin-P + ADP  AG®'= 12.6 kJ/mol

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

Enzymy a bilkoviny kosterniho svalu

m Kreatinkinasa (CK) - 86 000 Da
m 3 isoenzymy MM, MB (3.5 %), BB (= 0)

m Aldolasa - 160 000 Da
m 3 Isoenzymy A (sval), B (jatra), C (mozek)

m Aspartataminotransferasa (AST) - 120 000 Da
m cytoplasma a mitochondrie

(vyznamné aktivity rovnéz v srdci a
jatrech)

Enzymy a bilkoviny kosterniho svalu

m Laktatdehydrogenasa — 135 000 Da
= 5 isoenzym(l, ve vSech tkanich, rlizné zastoupeni

LD1 (H,) — srdce 24-34%
LD2 (H;M)-srdce, Ery 35-45%
LD3 (H,M,)— svalstvo 15-25%

LD4 (HM,) — kosterni svalstvo, jatra  4-10%
LD5 (M,) — kosterni svalstvo, jatra 1-9%

Enzymy a bilkoviny kosterniho svalu

m Myoglobin — 18 000 Da

m Pfedevsim v Cervenych svalovych viaknech

m 7roponin
m 3 podjednotky, TnT, Tnl, TnC

m 7nT, Tnl — specifické pro jednotlivé tkané —
stanovuji' se predevsim isoformy srdecniho
svalu (pri infarktu myokardu)

Svalova onemocnéni

= motoricka (pohybova) dysfunkce v dlsledku poskozeni
nékteré Casti drahy nervovy signal -svalova kontrakce

1. Neurogenni onemocnéni
neurogenni svalové atrofie

svalova slabost je zplisobena jeho snizenou inervaci ¢i
ztratou nervovych vyvod( v désledkd nékterych
nervovych degenerativnich zmén

akutn/ polyneuropatie (Guillain-Barré syndrom) - parainfekéni
a postinfekéni onemocnéni zplsobené imulogickym
napadenim perifernich nervd

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

Svalova onemocnéni

2. Onemocnéni v dlsledku poskozeni svalovych vlaken

(myopatie)
- zanét, endokrinni ¢i metabolické abnormality
Casto spojeny s dédi¢nymi chorobami

svalova dystrofie - obecny nazev pro progresivni svalovou

slabost spojenou s degeneraci svalu, bez prikazu
nervoveho pricineni

pseudohypertrofni svalova dystrofie (Duchenne) -

gonosomalné recesivni onemocnéni. postihuje chlapce ve
véku 3-7 let, nejdfive panevni pletenec, nasledné
ramenni; mnoho pacientd ve véku 10-12 let konéi na
koleckovém kesle. V séru jsou zvyseny enzymy dlouho
pred prvnimi symptomy choroby (hl. CK)
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Svalova onemocnéni

glvkogenosy - poruchy v ukladani glykogenu = abnormaini
ukladani glykogenu ve svalu. Dédicné je autosomalné
recesivni onemocneni.

McArdle - chybi myofosforylasa b = svalova slabost,
kfece, pri cviCeni se v plasmé nezvysuje laktat,
nedochazi k poklesu pH pfi cviceni. Klinicky je
onemocnéni mirné.

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

obé& onemocnéni jsou zpravidla doprovazena myoglobinurii

Svalova onemocnéni

3. Poruchy neuromuskularniho spojeni

myasthenia gravis (= myastenie téZka), projevuje se
rychlou Gnavou az obrnou nékterych svalll
autoimunni onemocnéni = destrukce acetyl-

cholinového receptoru postsynaptické
membrany nervosvalové ploténky

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




