Bialka

Definicja

Wielkoczasteczkowe zwigzki zbudowane wyltacznie
lub w duzej] mierze z aminokwasow, a ktore
stanow1a najwicksza czesc wystepujacych w zywe;
komorce zwigzkow organicznych.

Nie przechodzg przez btony dializacyjne

Ulegaja  denaturacji  (zniszczenie  struktur
wtornych)

Ciezar czasteczkowy powyzej 10 000 D



Bialka

Podzialy

m ze wzgledu na pochodzenie — roslinne 1 zwierzece

» ze wzgledu na wystepowanie w organach 1 organellach — osocza,
miesni, mleka, rybosomalne, komorkowe, mikrosomalne

m z¢ wzgledu na funkcje biologiczne — enzymatyczne, transportowe,
Zapasowe, receptorowe

» z¢ wzgledu na budewe — proste — zbudowane tylko z aminokwasow

- ztozone — zawierajg dodatkowe zwigzki

m ze wzgledu na roznice rozpuszczalnosci 1 ksztattu czasteczki biatka
- globularne
- fibrylarne



Wiasciwosci fizykochemiczne bialek

» roztwory maja charakter koloidowy (zole <> zele)

n dyfuzja

m brak zdolnosci do dializy

» dobrze rozpuszczalne w wodzie

m tadunek elektryczny (pl) - elektroforeza

» denaturacja (temp, kwasy, zasady, alkohol, aceton,
kationy metali cigezkich, mocznik, chlorowodorek

guanidyny)



Biatka

Znaczenie bialek

m aktywne (katalityczne) — enzymy
m regulatorowe - hormony

n strukturalne — tkanka taczna (usztywnienie, ruch), kosci
(elastycznosc) — kolagen, keratyna, elastyna

» odpornosciowe — immunoglobuliny

m czynniki krzepniecia krwi

s transportowe — przenosza elektrony, produkty przemiany
materii-1-gazy — hemoglobina, ceruloplazmina, transferyna

m magazynujace — ferrytyna, mioglobina

» kurczliwe (motoryczne) — aktyna, miozyna, troponiny.

m receptorowe — posrednicza w specyficznym wigzaniu
biologicznie czynnej substancji w miejscu dziatania



Bialka fibrylarne (wlokienkowe)

= peinig funkcje strukturalne
= 53 trudno rozpuszczalne w wodzie 1 w. rozcienczonych
roztworach soli (z wyjatkiem fibrynogenu osocza krwi)
» majg duzag wytrzymatos¢ mechaniczng
m charakteryzuja sie rownolegltym utozeniem polipeptydow w
postaci dlugich witokienek tworzacych elementy-strukturalne
s zaliczamy. tu: keratyny (wtosy, weina)
kolageny (chrzastki, skora)
elastyny (Sciegna,wic¢zadta)



Bialka globularne (klebuszkowe)

= majg ksztatt kuli
m s3 dobrze rozpuszczalne w wodzie
» zwarta struktura wynika ze specyficznego pofatdowania tancucha
polipeptydowego, spowodowanego oddziatywaniami
hydrofobowymi pomiedzy niepolarnymi resztami amimokwasowymi
m stabilizujg oddziatywania hydrofobowe 1 hydrofilowe
m zaliczamy tu: mioglobine (a-helisa, magazyn tlenu w mig¢sniach)
lizozym (struktura o 1 3)
immunoglobuliny (struktura [3)
wszystkie enzymy, biatka krwi (z wyjatkiem
fibrynogenu)



Struktury bialek

PIERWSZORZEDOWA — okresla liczbe 1
kolejnosc (sekwencje) potaczonych ze sobg
wigzaniami peptydowymi aminokwasow,
uwarunkowana genetycznie
DRUGORZEDOWA - opisuje konformacje
fancuchow powstale w wyniku - utworzenia
wigzan wodorowych mi¢dzy  grupami
karbonylowymi 1 amidowymi  gtownego
fancucha polipeptydowego (struktura helikalna 1
pofatdowana), uwarunkowana Strukturg
pierwszorzedowa




Cechy a-helisy bialkowej

s strukture a-helisy stabilizujg wigzania wodorowe
utworzone pomiedzy atomem H grupy —NH- 1 atomem
O grupy karbonylowe;

» kazde wigzanie peptydowe tancucha uczestniczy w
formowaniu wigzania wodorowego co zapewnia tej
strukturze maksimum trwatosci (1—>4; 3.6 reszt
aminokwasowych)

m prawoskretna o-helisa jest bardziej stabilna niz
lewoskretna

m o-helisa powstaje spontanicznie poniewaz jest
konformacja najbardziej stabilng dla tancucha
polipeptydowego



Struktura harmonijkowa

Wigzania wodorowe tacza lezace obok siebie rownoleglie
lub antyrownolegte tancuchy polipeptydowe



Zwrot 3

W miejscu wystepowania zwrotu [3 obserwuje sie
zmiane kierunku tancucha o 1802

Czestym powodem zagiecia tancucha jest obecnosc
prolimy.



Struktury bialek

TRZECIORZEDOWA — okresla
trojwymiarowe potaldowanie danego fancucha
polipeptydowego, wywotane
wewnatrzezasteczkowym oddziatywaniem
wzajemnym tancuchow bocznych (disiarczkowe,
jonowe, hydrofobowe, van der Waalsa)

CZWARTORZEDOWA — obeymuje
wystepujace w wielu biatkach asocjacje kilku
tancuchow polipeptydowych w okreslone
kompleksy molekularne (disiarczkowe, jonowe,
hydrofobowe, van der Waalsa)




Wiazania w strukturach bialka

m Wigzania wodorowe —powstajg pomiedzy wigzaniami
peptydowymi tego samego lub sgsiadujacych tancuchow. Nie sa
mocne, ale ze wzgledu na 1losc petnig wazng role w utrwalaniu
struktury przestrzennej biatek.

» wigzania disiarczkowe (kowalencyjne) — powstajg pomiedzy
dwoma resztami cysteiny sgsiadujacych lub tych samych
tancuchow

= Wigzania jonowe — pomiedzy dodatkowymi grupami
amimowymi 1 karboksylowymi w tym samym 1 sgsiadujacych
fancuchach

m wigzania hydrofobowe — najstabsze — to wzajemne
oddziatywania miedzy apolarnymi rodnikami amimokwasow



Z.aleznosci
struktura — funkcja

wybranych bialek



Kolagen

Kolagen jest glownym zewnatrzkomorkowym biatkiem
strukturalnym, sktadnikiem tkanki tacznej. Wystepuja tu
takze jednostki weglowodanowe zwigzane O-glikozydowo
z resztami hydroksylizyny.

Kolagen jest wytrzymaty mechanicznie ale elastyczny.

Nie rozpuszcza si¢ w wodzie ani w roztworach
elektrolitow. Wynika to z usieciowania kowalencyjnymi
wigzaniami poprzecznyimi.

Glowne aminokwasy to: glicyna 33%, prolina 10%,
hydroksyprolina 10%, hydroksylizyna 1% — brak
mozliwosci tworzenia a-helisy. Brak tryptofanu 1 cysteimy.



Struktura miodego kolagenu jest utrzymywana
wigzaniami niekowalencyjnymi t].
oddziatywaniami hydrofobowymi,
elektrostatycznymi 1 wodorowymi. W miare
starzenia si¢ biatka tworzg si¢ coraz liczniejsze
kowalencyjne wigzania sieciujgce (poprzeczne)
— wewnatrz- 1 miedzyczasteczkowe pomiedzy
tancuchami bocznymi lizyny 1 hydroksylizyny.



Struktura kolagenowa

Tropokolagen to prawoskretna superhelisa ztozona
z 3 polipeptydowych lewoskretnych helis (285 kIDa)
— dwie 1dentyczne ol oraz jedna o2, kazda
zbudowana z okoto 1000 reszt aminokwasow. Co
trzeci aminokwas to glicyna. S3 one' znacznie
bardziej rozciggnicte niz o helisa. Taki ukdtad jest
trudny do rozwiniecia.



Zaburzenia metabolizmu kolagenu

Szkorbut — nicdobor witaminy C (kofaktora reakcyi
enzymatycznych katalizujgcych hydroksylacje proliny
1 lizyny) prowadzi do zaburzen w tworzeniu kolagenu

Objawy: nieprawidtowy rozwoj kosci, tatwe tworzenie
siniakow 1 krwawienia z powodu kruchych naczyn,
wypadanie zebow, wolne gojenie ran, osteoporoza

Zapobieganie i leczenie — codzienne przyjmowanie
witaminy C w diecie



Osteogenesis imperfecta (nadmierna tamliwosc kosci — wada
gentyczna (mutacja genu prowadzaca do zaburzen w syntezie
tancuchow kolagenu oraz niestabilnej strukturze helisy)

Objawy: ostabienie kosci 1 ich deformacja

Leczenie: korekcje ortopedyczne

Zespol Ehlersa-Danlosa — wada genetyczna (mutacja.genu
prowadzaca do nieprawidtowosct w syntezie kolagenu)

Objawy: stabosc tkanki tacznej, nadmierna rozciggliwosc skory
1 stawow, rozluznienie potaczen miesniowo-szkieletowych

Leczenie: brak, nickiedy stosuje si¢ witamine C



Keratyny

Dwa tancuchy o helisy ulegaja prawoskretnemu
Zwinieciu po czym z taka sama jednostka zwijajg sie
dodatkowo lewoskretnie (protofibryla — wigzania
disiarczkowe). 8 protofibryli tworzy mikrofibryle, a
kilkaset mikrofibryli — makrofibryle.



Keratyny

Podczas rozciggania forma strukturalna o keratyny,
moze tworzyc rozciaggnieta b keratyne.

Uporzadkowang  strukture czasteczek  keratyny
zapewniajg liczne wigzania wodorowe, disiarczkowe
1 hydrofobowe.

Biatka te charakteryzuja sie duza zawartoscig
cysteiny. oraz aminokwasow o  rodnikach
niepolarnych.



lastyna
Jest glownym sktadnikiem sSciegien, wiczadet miesniowych
oraz scian naczyn krwionosnych, wystepuje razem z
kolagenem.

Czasteczka tropoelastyny zbudowana jest z okoto 860 reszt
aminokwasow. W ponad 80% s3 to aminokwasy niepolarne,
w tym 30% stanowi1 glicyna a okoto 60% prolina 1 alanina.

Dojrzata elastyna zawiera liczne kowalencyjne wigzania
poprzeczne tworzone przy udziale desmozyny (pochodna
lizyny).

Elastyna jest nierozpuszczalna w wodzie, nie przeksztatca si¢
w zelatyne podczas gotowania, nie ulega hydrolizie pod
wpltywem enzymow trawiennych, hydrolizuje pod wptywem
clastazy.



Albuminy

Wytwarzane w watrobie 1 stanowig 55-60% ogotu
biatek w osoczu

Elipsoidalny ksztalt czasteczki nie powoduje wzrostu
lepkosci  krwi 1 jest ftatwo transportowana w
krwiobiegu.

Jest biatkiem bardzo kwasnym o duzym ‘tadunku
uemnym w warunkach pH krwi. Pomaga to wigzac
czgsteczki kationow, zwiegkszajac ich mozliwosc do
transportu wody z przestrzeni miedzykomorkowej do
krwiobiegu.

Ma co najmniej 3 domeny wigzace rozne czasteczki



Albuminy

1. Transport

= jony metali — wapn 1 miedz

m wolne kwasy ttuszczowe

m bilirubina

m sole zolciowe

m hormony (tarczycy 1 sterydowe)

2. Utrzymanie ciSnienia osmotycznego
(onkotycznego)



Albuminy

Albuminy wigza wiele roznych lekow wplywajac
na ich skutecznosc

Sulfonamidy poprzez kompetycyjne wigzanie
powodujg uwalnianie bilirubiny z albuminy

W chorobach watroby 1 podczas glodzenia
dochodzi do zmniejszenia syntezy albumin co

prowadzi do obrzekow 1 zatrzymania wody w
tkankach.



Gamma globuliny

Specyliczna budowa przeciwciat pozwala na
roZpoznanie 1 wigzanic antygenow: co wywoilje
odpowiedz immunologiczna.

Domeny funkcyjne:
» Domena wigzaca

m Domena efektorowa



Wilokna miesniowe

x Grube filamenty - miozyna

m Cienkie filamenty — aktyna, tropomiozyna,
troponina

Specyticzna budowa filamentow — grube sa
bipolarne, przeciwnie ukierunkowane cienkie, ktore
otaczaja grube wslizguja sie wzdiuz filamentu
grubego powodujac skrocenie sarkomerows:



Hemoglobina

m jest tetramerem czterech nickowalencyjnie
potaczonych podjednostek, kazda zawiera hem
bedacy centrum wigzania tlenu

= zdolna do wigzania tlenu przy duzym P, w
ptucach 1 uwalniania go w tkankach przy niskim
P, - Podobnie musi wigzac CO2 z tkanek 1
uwalniac go w ptucach.



Hemoglobina

s Mechanizm kooperacyjnego wigzania tlenu

W  deoksyhemoglobinie zelazo lezy poza
plaszczyznag hemu. Po utlenowaniu atom
przesuwa Ssie 1 utatwia przylaczanie. tlenu-
zmiana konformacji z T na R (oksy).



Hemoglobina

m allosteryczne efektory: protony (H+), CO2, 2,3
bistostoglicerynian

m przy wzroscie pH 1 P,y powinowactwo
wigzania tlenu maleje — w tkankach

m Wigzanie protonow powoduje. przejscie z
konformacji R do T, wzrasta wigzanie CO2

mw plucach przy pH 7.4 1 wysokim P,, —
przejscie z konformacji T do R.

» podwyzszenie 2,3 DPG wspomaga przejscie do
konformacji T 1 uwolnienie tlenu w tkankach



Hemoglobina — aspekty kliniczne

n Glikozylacja hemoglobiny — monitorowanie stezenia
glukozy

s Hemoglobimopatie — genetyczne choroby wynikajace
z mutacji w hemoglobinie

m Talasemie — niedokrwistosci hemolityczne
wynikajace z niewystarczajacego wytwarzania
podjednostek hemoglobiny



Glikoproteiny czy proteoglikany?



Glikoproteiny

Glikoprotemny to biaf]
zwigzane  oligosacl

ka zawierajace kowalencyjnie
narydy.  (2-10  reszt  N-

acetylheksozaminy) dotaczone w wyniku przemian
potranslacyjnych bialek. Czesto petnig funkcje
biologicznie aktywnych zwigzkow jak ' hormony
czy enzymy. Chronig takze przed proteolizg. Sa

odpowiedzialne za

rozpoznawanie antygenow.

Stanow1a tez podstawowy skladnik substancyi

grupowych krwi

oraz licznych  receptorow

wystepujacych na powierzchni komorki.



Proteoglikany

Proteoglikany to wielkoczasteczkowe sktadniki substancji
pozakomorkowej  ztozone  z  rdzenia  bialtkowego
stanow13cego 6-20% czasteczki polaczonego
kowalencyjnie z tancuchami glikozaminoglikanow (80-
94%). Sg sktadnikiem macierzy pozakomorkowe) gdzie
wigzac polikationy (same sg polianionami ze wzgledu na
obecnosc grup siarczanowych niosgcych ujemny tadunek)
zapewniajg wiasciwe nawodnienie tkanki facznej 1 jej
napiecie.

Kwas hialuronowy ze wzgledu na brak mozliwosci
tworzenia wigzan kowalencyjnych z biatkami oraz brakiem
grup siarczanowych nie wchodzi w sktad proteoglikanow.



ILipoproteiny czy proteolipidy?



ILipoproteiny

Kompleksy biatkowo-lipidowe potaczone
wigzaniami nickowalencyjnymi znajdujace sie
W 0S0CZU krwi.

n Chylomikrony
s VLDL

| LDL

s HDL



Proteolipidy

Czasteczki  zbudowane  z  bialek  oraz
przytaczonych  kowalencyjnie  cholesterolu,
glikofostatydyloinozytolu, oraz kwasow
tluszczowych.

Biorg udziat w procesach przekazywania
sygnatow komorkowych, stabilizacji
konformacji biatek, apoptozie.
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