Hemoglobin

Hemoglobin (Hb) je tetramerni metaloprotein, ktery je soucasti erytrocyt(
obratlovcl a nékterych dalSich Zivocichd. Zasadni funkci tohoto proteinu je
pfenos krevnich plynt (zejména kysliku). V erytrocytech savcl tvofi cca 35 %
celkového obsahu. Na jednu ¢ervenou krvinku pripada prdmérné 28-32
pikogram@.!*! Uplatiuje se jako naraznikovy systém krve.

Referenéni hodnoty pro mnozstvi hemoglobinu v krvi jsou proménlivé dle

jednotlivych pracovist.[?! 31, Zde uvadime pfiblizné fyziologické hodnoty dle
u¢ebnice prof. Trojana. [

Jedinec Mnozstvi
Muzi 135-170 g/l
Zeny 120-160 g/l
Novorozenec|120-180 g/l

Struktura hemoglobinu

Stavba

Molekula hemoglobinu je sférického tvaru a skldda se ze 4 podjednotek. Kazdé podjednotka je tvorena
bilkovinnou ¢asti - globinem a prostetickou (nebilkovinnou) ¢asti - hemem. VSechny lidské hemoglobiny maji
stejny hem, lisi se v globinové sloZce.

Hem

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strénce Hem.

Hem je komplexni slouc¢enina tvorena tetrapyrolovym kruhem (protoporfyrin I1X) s centrdlnim atomem Zeleza — Fe
2+ Pritomnost kov je pro tetrapyroly typicka (pf. hote¢naty ion v chlorofylu).

Globin
Globin je tvofen ¢tyifmi polypeptidy. Zaujimé asi 96 %!!celé molekuly. Vzdy dvojice polypeptidovych fetézcl je
stejnd. V lidském organismu se vyskytuji retézce alfa, beta, gama, delta atd. Na zékladé pritomnosti jednotlivych

fetézcl v molekule pak hovorime o rGznych typech hemoglobinu. Vzajemné se lisi afinitou k molekule kysliku
(schopnost vazani nebo uvolfiovani samotné molekuly O5).

Typy hemoglobinu

RozliSujeme nékolik typl hemoglobinu ménici se v pribéhu vyvoje jedince.

ontogeneze typ Hb |zastoupeni polypeptidovych Fetézct
Portland 1 Cav2
Portland 2 [@1H)
Zarodek
Gower 1 Goen
Gower 2 a2€2
Plod HbF QY2
L HbF a
Dité 2v2
THbA aoB2
- HbA B2
Dospély
HbA2 267

Srpkovita anémie HbS

Lokalizace genu pro globinové Fetézce

= Skupina (cluster) gent pFibuznych a-genu je lokalizovana na 16 chromosomu (16p13). Lokus pro a-globin
je tetraplikovan a gen pro zeta globin duplikovan.

= Skupina (cluster) gena pFibuznych B -genu je lokalizovéana na 11 chromosomu (11p15.5) a je tvofena
genem beta a delta, genem gama G a gama A a genem epsilon.

Mechanismus prepinani transkripce genl globinu je nasledujici: Transkripce gent hemoglobinu je aktivovéna v
erytrocytech vazbou bilkoviny NF-E1 se specifickym DNA vazicim faktorem. DNA tak vytvari klicky, jelikoz velikost
rozhoduje o aktivaci lokust pro tvorbu embryonéiniho, fetalniho a dospélého hemoglobinu. DNA vazici faktory jsou
tkanové specifické a lokalizace krvetvorby tak ovliviiuje typ syntézy hemoglobinu.
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Zmény struktury hemoglobinu v ontogenezi

Jednd se o typicky priklad regulace genové exprese v ontogenezi. V plibéhu vyvoje dochézi ke zménam v expresi
jednotlivych genl - tzv. prepinani (switching) globinl. Nejprve je zahdjena syntéza zeta a epsilon globint (HbGower
1). Nasledné dochézi k expresi alfa a gama a globind a vzniké tak fetalni HbF; soucasné jsou suprimovany zeta a
epsilon geny a ve fetdlnim obdobi se tvofi pfevazné HbF. U novorozence obsahuji erytrocyty si 70 % HbF; v
dospélosti jiz jen 1 %.

Regulace tvorby hemoglobinu v ontogenezi souvisi s lokalizaci tvorby ¢ervenych krvinek. Embryondlni hemoglobin
se tvori ve zloutkovém vacku, fetdini v jatrech a dospély v kostni dreni.

Derivaty hemoglobinu

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Derivaty hemoglobinu.

Derivaty hemoglobinu vznikaji zpravidla navazovanim plynnych latek na molekulu Hb, coz r@iznymi zpGsoby
ovliviiuje jeji vlastnosti. Vyhodnd pro organismus je zejména schopnost vazat dychaci plyny (kyslik, oxid uhlicity).
Navazani nékterych jinych latek (napr. oxidu uhelnatého) mdze mit naopak vazné patologické disledky.

Saturacni krfivka hemoglobinu

& Podrobnéjsi informace naleznete na strance Saturacni krivka hemoglobinu.

Schopnost hemoglobinu vazat a uvolfiovat molekuly plynd (zejména kysliku) je zndzorfiovana saturaéni krivkou.
Zmény pH, teploty, parcialnich tlakd plyn a dalSich proménnych pak zpUsobuji zmény afinity molekuly Hb, coz se
projevi posunem krivky.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky

Hemoglobin jako pufr

Hemoglobin v moci

Hemoglobin a jeho derivaty (LF MU)

Hemoglobin a jeho derivaty (1. LF UK, VL, Prakticka cvi¢eni z biochemie)
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