78.Úloha chaperonů, proteasomů a lysosomů

Chaperony


proteiny podílející se na sbalování dalších bílkovin



uplatnění- napomáhají sbalení proteinu




     zabraňují jejich předčasnému sbalení




     zabraňují intermolekulárním interakcím ještě nesbalených bílkovin


jejich syntézou se buňka brání denaturačním účinkům stresových faktorů (ATPasy)


ubiquitin a hsp8- reguluje degradaci cytoplazmatických proteinů


hsp 32-oxiduje hemovou část Hb na bilirubin



rozhoduje o antioxidační metabolické ochraně buněk


hsp38-reguluje apoptózu a reorganizaci filament


hsp 70-nejdůleitější chaperonový komplex




pomáhá opravovat špatně uspořádané nebo již starší hotové polypeptidové řetězce

Proteasomy


bílkovinné komplexy s proteasovou aktivitou

    

2 podjednotky- katalytická





 regulační


degradace IC proteinů


rozpoznávají polyubiquitonové komplexy a vtahují je do svého nitra → dochází k odštěpení polyubiquitinů, protein je dále rozštěpen na krátké oligopeptidy, které jsou spolu s ubiquitiny vpouštěny ven do cytosolu


některé proteiny jsou zde degradovány bez předchozího označení ubiquitinem, musí být ale přítomen jiný specifický signál


           zprostředkující protein


inhibice zajišťována ubistatiny


význam



odklízení starých bílkovinných molekul



imunitní- účast v procesu rozpoznávání antigenních struktur



regulace buněčného cyklu



význam v apoptóze

Lysosomy


sférické membránové organely 


obsahují přes 50 typů enzymů- hydrolázy- slouží k rozkladu EC i IC materiálu


vnitřní pH= 4,5-5,0


dělení



primární- váčky s enzymy, bez materiálu



sekundární-vznikají splynutím primárního lysozomu s fagosomem



terciární-obsahují zbytky materiálu, který už nejde rozložit- lipofuchsin


onemocnění na podkladě defektu lysosomů



vrozená- Fabryho choroba




   Niemann-Pickova choroba




   Tay-Sachsova choroba




   Chaucherova choroba



zskaná

