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Tkanka tqczna

» spajaé rdzne typy innych tkanek

+ zapewniaC podpore narzadom

» ochraniaé wrazliwe czesci organizmu

» posSredniczy w wymianie subst.odzywczych i metabolitéw
miedzy tkankami a ukt. krgzenia

Pochodzl z mezenchymy
- duza ilosé substancji miedzykomorkowej

* rézne typy komorki



KOMORKI TKANKI tACZNEJ

Fibroblasty i fibrocyty
Makrofagi

Komorki tuczne

Komorki plazmatyczne
Komorki ttuszczowe
Chondroblasty i chondrocyty
Osteoblasty i osteocyty
Osteoklasty

Perycyty

Komorki naptywowe z krwi



SUBSTANCJA
MIEDZYKOMORKOWA

*ISTOTA PODSTAWOWA

PROTEOGLIKANY ( GAGi + biatka)
GLIKOPROTEINY ( biatka niekolagenowe)
np: fibronektyna, lamina
*"WLOKNA
KOLOGENOWE
SPREZYSTE
SIATECZKOWE

"PLtYN TKANKOWY



ISTOTA PODSTAWOWA
PROTEOGLIKANY = biatka zawierajace jeden lub wiecej

kowalency jnie potaczonych tancuchéw glikozoaminoglikanow

Rdzen biatkowy

Glikozamionoglikan - GAG
(mukopolisacharydy)

*wigzg sie, miedzy innymi, z fibronektynga i lamining

*petnia role receptorow

*biorg udziat w adhezji komérkowej oraz oddziatywaniach miedzykomoérkowych
-oddziatujgc z kolagenem i elastyng utrzymuja wilasciwa strukture tkanki tgcznej
*zmiany jakosciowe i iloSciowe tych makroczasteczek w macierzy moga prowadzié
do aktywaciji niektérych onkogenéw (genéw nowotworow).



ISTOTA PODSTAWOWA
GAG - glikozaminoglikan

Dtugie nierozgatezione tancuchy
zbudowane z disacharydéw \

Aminocukier ___—

-glukozamina Kw. Uronowy
-glaktozamina *glukuronowy
siduronowy
7 rodzajow GAG:

1. Siarczan -4-chondroityny — kw.glukorowy i 4-siarczan acetylogalaktozaminy

2. Slarczan -6-chondroityny- kw.glukorowy i 6-siarczan acetylogalaktozaminy

utrzymuje witasciwg strukture, sprezystos¢ i wytrzymatos¢ tkanki chrzestne;.
Rozwdj zmian zwyrodnieniowych u oséb starszych zwigzany jest ze zmniejszaniem sie
jego zawartosci w chrzastce.



7 rodzajow GAG:

3. Siarczan dermatanu- kw.idurowy i 4-siarczan acetylogalaktozaminy
Obecny jest w rogowce oka (zapewniajgc jej przezroczystosc)
oraz w twarddéwce (gdzie odpowiedzialny jest za utrzymanie wtasciwego ksztattu gatek ocznych)

4. Slarczan haparanu- kw. glukuronowy i acetyloglukozoaminy,

uczestniczy w oddziatywaniach miedzy komdrkami, odpowiada za sprezysto$¢ bony plazmatyczne;j
a takze przejmuje funkcje receptorowg (a wiec bierze udziat w przenoszeniu informaciji).
Organizmy takie jak wirus Denguea, wirusy herpes (HSV 1), sporozoity malarii czy

dwoinki rzezgczki wykorzystujg siarczan heparanu obecny na powierzchni komérek jako

receptor podczas wigzania sie do komoérek gospodarza

5. Siarczan heparyny — kw. glukuronowy glukozoaminy
Wystepuje gtéwnie w ziarnistociach komaorek tucznych, watrobie, miesniach, ptucach, sercu,

nerkach oraz sledzionie, a takze w skoérze i krwi

6. Siarczan karatanu — galaktoza i 6-siarczan acetylogalaktozaminy
Rozmieszczenie: rogdwka, chrzgstka, krgzek miedzykregowy. Typy:

typ | — N-acetyloglukozoamina tgczy sie wigzaniem N-glikozydowym z resztg asparaginy, wystepuje pomiedzy
witoknami kolagenowymi nadaje przezroczystos¢ rogéwce oka
typ Il — N-acetyloglukozoamina tworzy wigzanie O-glikozydowe z resztg seryny lubtreoniny. Wystepuje w tkance tgcznej

7. Kaws hialurowy — kw.glukurowy i acetyloglukozamina
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Kw hialuronowy nie posiada gr SO, i nie tworzy komplekséw z biatkami,

wystepuje jako dtugie fancuchy do ktorych przytgczaja sie agregaty proteoglikanow
*hialuronowy poprzez wigzanie i zatrzymywanie wody w przestrzeniach miedzykomorkowych
« zwieksza odpornosc tkanek na stres mechaniczny.

«Zapewnia rowniez tkance sprezystosc i wytrzymatosc.

*Substancje zawierajgce kwas hialuronowy charakteryzujg sie wysokg lepkoscia,

co utrudnia przenikanie przez nie czynnikdw patogennych (np. bakterii),

dzieki czemu tkani chronione sg przed infekcja.

+Z tego wzgledu jego niedobdr moze prowadzi¢ do podatnosci na infekcje bakteryjne,

stany zapalne stawow oraz mechaniczne uszkodzenia tkanek

Pozostate GAGi

sposiadajg grupe siarczanowg, nadajgcg czgsteczkom silny tadunek ujemny,
a takze przyczyniajgcg sie do wigzania przez nie jondw sodu i wody

(co nadaje tkance preznos¢ i zapobiega deformacjom na skutek dziatania

sit Sciskajgcych) -

Proteoglycan j\ ,/_ ,., I
*tgczg sig rowniez z biatkami tworzgc proteoglikany o P
(olbrzymie czasteczki zdolne do wigzania w substancji pozakoméi | = =
\//;’ Ker — .
' A t’f,: a0 —— 2 /fi {/_



Istota podstawowa

GAG vs. Proteoglycan
Core Protein + GAG(s) = Proteoglycan

Keratan sulfate (GAG)
Core protein

Linkage region

Chondroitin sulfate (GAG)

A Proteoglycan _ Proteoglycan vs. Proteoglycan Aggregate

% Proteoglycan '!%W\WM‘C o manstd
@ Dot nse

< Hyaluronic acid (GAG)

BN g ntee

Proteoglycan aggregate =



g Sktad GAGOw w proteoglikanach jest rozny

chondroitin sulfate

chains N . K
Kettan \\ " Agrekan — w chrzgstce

sulfate

\\\\ XN \ core protein Betaglikan — na pow.kom. i w s.miedzykom
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Dekoryna — powszechna w tk. tacznej

aggrecan Syndekan — transbtonowy skt.taczy
makroczgsteczki ist.podstawowej z
filamentami aktynowymi

N-linked

oligosaccharide heparan sulfate
chain
versican
Inne:
Agryna
_. Serglicyna
syndecan Wersanian

decorin



Istota podstawowa

GLIKOPROTEINY- fancuchy biatkowe (duze )
potaczone zrozgatezionymi oligosacharydami(mate)

«tw. wtdkna - fibrylina, fibronektyna
* nie tw. wotkien — laminina, entaktyna, tenascyna, osteopotyna

collagen XVI|
ntegnn

collagen VII
collagen |

*Przyleganie kom.do podtoza
*Kierowanie ruchem kom.

fibronectin
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GLIKOPROTEINY

fibronek?yna — wielofunkcyjna glikoproteina, ktora w macierzy
pozakomodrkowej moze pemic role nie tylko strukturalng, ale

takze requlujaca oddziatywanie na osi komorka-macierz (interakcja z integrynami).
Dziatajac w parze z receptorem integrynowym (biatkami bton komérkowych

, bioracymi udziat w procesach adhezji komérka-macierz lub komorka-komérka)
doprowadza do przekazywania sygnatéw ze $rodowiska zewnetrznego do wnetrza
komérki, regulujac tym samym organizacje cytoszkieletu.

Receptor integrynowy VLA-5 taczy ja z biatkami cytoszkieletu taling i winkuling,
ktdre z kolei oddziatuja z wtoknami aktyny. Kazdy z fancuchéw fibronektyny
zbudowany jest z powtarzajacych sie motywdéw aminokwasowych (typu I, IT i ITI),
ktdre sq rozmieszczone nieregularnie i tworzq strukture mozaikowa biatka.

Biatko to potrafi zmieni¢ swojq strukture przestrzenng w zaleznosci

od warunkéw Srodowiska i potrzeb organizmu.

Fibronektyna wystepuje w 3 gtéwnych formach:

- jako biatko taczace sie z powierzchniq komorek - co umozliwia adhezje komdrek
do substancji pozakomorkowe;

-jako krazace biatko osocza

- jako nierozpuszczalne wiékienka wchodzace w sktad substancji pozakomdrkowe



GLIKOPROTEINY

ofibrylina — glikoproteina, gtéwny sktadnik pozakomérkowych

o mikrofibryli wchodzacych w sktad wtdkien sprezystych (taczac sie z elastyna).
oMikrofibrylee wystepuja w ptucach, skorze, Scianie naczyn krwionosnych,

ow substanicji pozakomdrkowej ktebuszkéw naczyniowych ciatek nerkowych

oi we wtoknach wieszadtowych soczewki. Mutacje genéw kodujacych fibryline-1
opowoduja wystapienie zespotu Marfana (gen, ktérego mutacje sq odpowiedzialne
o za wystepowanie typowych dla tego zespotu objawéw zostat zlokalizowany

oha chromosomie 15). Przyczynqg zespotu Marfana jest uwarunkowane genetycznie
o uszkodzenie wtokien sprezystych i zaburzenie w tworzeniu kolagenu

ooraz substancji podstawowej tkanki tacznej. Osobom z tym zespotem grozi
omiedzy innymi zwichniecie soczewki oka (gdyz fibrylina wystepuje w

owtéknach wiezadtowych) i pekniecie gtownej tetnicy

o(niezdolno$¢ do odzyskania pierwotnej $rednicy po rozciagnieciu powoduje

o je]j ostabienie).

oelastyna — wytwarzane przez fibroblasty hydrofobowe (odpychajace wode)
obiatko stanowiace gtéwny sktadnik widkien sprezystych.

oZa pomoca wigzah poprzecznych organizuje sie we wtdkna lub btony

o (pomiedzy czasteczkami elastyny tworzq sie kowalency jne wigzania).

oElastyna sktada sie z 750 reszt aminokwasowych, z ktérych znacznag zawartos¢
ostanowiq prolina (13%) oraz glicyna (34%), a nhie ma w ogéle hydroksylizyny.
oElastyna nadaje tkankom sprezystos$¢ i pozwala na odzyskanie pierwotnej postaci.
oW stanie rozluZnienia tworzy nieregularng spirale, ktora jest podatna na rozciagar



GLIKOPROTEINY

biatka niewtokniste — taczace sie z receptorami na powierzchni komorek.

laminina — usiarczanowana glikoproteina wytwarzana przez wiekszosé
komorek nabtonka i $rodbtonka; gtéwna pozakomorkowa czasteczka taczaca
komdrki i substancje pozakomorkowa; jej czasteczki maja ksztatt krzyzy.

entaktyna (nidogen) — usiarczanowana glikoproteina, sktadnik wszystkich
bton podstawnych; fizjologicznie jest tacznikiem pomiedzy integrynami
btony komérkowej i kolagenem typu IV (ktéry stanowi blaszke gesta
btony podstawnej) oraz laminina,

tenascyna — pozakomdrkowa glikoproteina bioraca udziat w adhezji komérek



Tkanka fgczna zbita nieregularna — mate ilosci istoty podstawowej
-tu wybarwione na niebiesko GAGI
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INTRACELLULAR EVENTS

1 Uptake of amino acids (proline, lysine, etc.)
by endocytosis

; Witokna kolagenowe

2 Formation of mRNA
NGNS

nucleus

RER

*synteza prekolagenu ,

* hydroksylacja lizyny i proliny
(wit.C, Fe?*, O,)

«glikolizacja hydrolsylizyny
tw.potrojnej helisy prokolagenu

o - -
N S R ST A

3 Synthesis of a chains with registration
peptides by ribosomes

¢

4 Hydroxylation of proline and lysine residues
(vitamin C required) and cleavage of signal
sequence of rER &

endoplasmic

reticulum o\ 2!

¢

forming 5 Glycosylation of specific hydroxylysyl

endocytotic residues in rEEGm &

vesicles .

e B Ap.Golgiego
OH Gal-Glu . .. .
o franste o 5 £ *modyfikacja i segregacja
; ormation of procollagen triple helix
o i molecules in rER and movement into transfer CZ. pI’O kOIagenu dO p Wde

7 . _Golgi vesicle

=3, IS

7 Packaging of procollagen by Golgi into
secretory vesicles

10

centrioles WNO
i 0

1

vesicles
undergoing

exocytosis

8 Movement of vesicles to plasma membrane,
assisted by microfilaments and microtubules

9 Exocytosis of procollagen

EXTRACELLULAR EVENTS

10 Cleavage of registered, nonhelical ends
of procollagen to form collagen molecule

vesicles * f
procollagen procollagen
peptidase peptidase

W ww

L R

3 : .
collagen molecule

11 Polymerization of collagen molecule into
collaaen fibril (in coves initially)

Subs.miedzykom
stw.tropokolagenu 300nm
sagregacja tropokolagenu —
- widkienka kologenu
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moveeser e PODSTAWOWA FUNKCJTA
@

. procollagen
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NH; cool
. NH, - cool
Zapewnia wytrzymatosc
Nerminusof Mechaniczna, czyli  w, o0l
type V collagen  TwardoS¢ e
type Ill collagen Sztywnogé . 300nm
URE 6.10. Type I collagen fibril. The type | collagen fibril contains SpPQiYSTOgé ®
gl amounts of other collagen types such as types II, lll, V, and XI. SEam- - Gopacollsges 670m
fethat the core of the fibril contains collagen types V and XI, which gap (300nm) overlap
b initiate the assembly of the type I fibril. I |

A
5 D

type |l collagen
fibril

type IX collagen

Q( chondroitin

sulfate

FIGURE 6.11. Type Il collagen fibril. This diagram illustrates the in-
teraction between type Il collagen fibrils and type IX collagen
molecules in the cartilaginous matrix. Collagen type IX provides the
link between the collagen fibrils and glycosaminoglycan (GAG)
molecules, which stabilizes the network of cartilage fibers.




Widkna sprezyste
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relaxed

stretched

single elastin molecule
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desmosine
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microfibrils




WLOKNA SIATECZKOWE




Fibroblast Kom.tuczna

Resting mast cell

Muscle cell &



Makrofagi

‘ Macrophage

ferri,ti{f*pgpfticles in phagocytic vacuoles




i plazmatyczne

Komork




KOMORKI NAPLYWOWE Z KRWI

Eosinophil inme Connective %sue
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Peryctyt




Komorki siateczki




FIBROBLASTY

FIBROCYTY




W oparciu o

ilos¢, uktad, obfitosci i typ (rodzaj)
komorek, wtokien, istoty podstawowej

tkanka tqczna dzieli sie na:

‘6ALARETOWATA

-Niedojrzata
-Dojrzatq

"WLASCIWA

-luznq
-zbitq
*nieregularna
* regularng
~ klejodajna
“sprezysta

* TLUSZCZOWA

- Z0ttq
- brunatnq

‘SIATECZKOWA

‘PODPOROWA

-chrzestna
*szklista
*sprezysta
*wioknista
- kostna
* grubowtoknista
*drobnowtoknista (blaszkowata)
~zbita
“gabczasta

‘KREW



GALARETOWATA
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WLASCIWA LUZNA

Elastic
fibers

—— Ground
substance

25— Fibroblast
= nuclei

Collagen
fibers
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WLASCIWA ZBITA REGULARNA SPREZYSTA




WLASCIWA ZBITA REGULARNA SPREZYSTA




WLASCIWA ZBITA REGULARNA
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TLtUSZCZOWA

ZOLTA BRUNATNA
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SIATECZKOWA




Zespé’r Ehlersa i Danlosa nalezy do chordb tkanki taczne;
uwarunkowanych genetycznie.

Przyczynq schorzenia sq defekty dotyczace kolagenu i

zaburzenia metaboliczne tkanki faczne|. Nieprawidtowosci rozwijaja sie
przede wszystkim w obrebie stawdw, skory i $cian naczyh krwiono$nych.

Istnieje kilka postaci schorzenia, w zaleznosci od rodzaju defektu genetycznego
i dominacji objawdéw klinicznych.

Zespé’r Marfana jest schorzeniem uwarunkowanym genetycznie,
dotyczy nieprawidtowosci rozwijajacych sie w obrebie tkanki taczne;.
Choroba obejmuje przede wszystkim zmiany zachodzace w uktadzie
sercowo-naczyhiowym, kostnym i w narzadzie wzroku.

Zespot Marfana nie jest czestym schorzeniem, wiekszo$¢ przypadkow
zwiqzana jest z rodzinnym wystepowaniem choroby.

Przyczyny pojawienia sie nieprawidtowosci dotycza mutacji genetycznej
genu odpowiedzialnego za powstanie biatka fibryliny 1,

najczesciej choroba dziedziczona jest w sposdb autosomalny dominujacy.



Choroba Goodpas‘l'ur'e jest zespotem objawéw wywotanych obecnoscia

w organizmie

pacjenta przeciwciat skierowanych przeciwko strukturom btony podstawne;

wiasnego organizmu. Doprowadza to do rozwoju zmian w obrebie uktadu oddechowego
(przede wszystkim krwawienia dopecherzykowego) i uktadu moczowego

(najczesciej powstaje ostre kiebuszkowe zapalenie nerek).

Choroba Goodpasture nalezy do choréb tkanki tacznej z grupy schorzen
uktadowych naczyn. Czestosé wystepowania zmian nie jest duza,
dotyczy przede wszystkim mezczyzn rasy biatej w mtodym wieku,

ale takze o0sdb starszych. Postaé ograniczona tylko do nerek czesciej
pojawia sie u kobiet po ukonczeniu 50. roku zycia.

Zmiany w tkankach i objawy z tym zwiqzane, sa spowodowane obecnosciq
przeciwciat klasy IgG skierowanych przeciwko strukturze kolagenu typu IV,
bedacego sktadnikiem bton podstawnych naczyh wtosowatych,
wystepujacych w nerkach i ptucach.

W czesci przypadkow obecne sqg réwniez przeciwciata c-ANCA,

ktére dodatkowo pogtebiaja proces niszczenia struktur bton podstawnych

i nasilajg objawy chorobowe.



Twardzina uktadowa (uogélniona) (systemic scleroderma) cechuje sie
uogdlnionym, postepujacym stwardnieniem skory, tkanki podskornej,

miesni i narzadéow wewnetrznych. Skéra staje sie sucha, wygtadzona,
btyszczaca, napieta i nie daje sie uja¢ w fatd. Postaé zaawansowana twardziny
uktadowej cechuje sie napieciem skory catego ciata, szponowatym
zesztywnieniem palcéw dtoni, twarz chorego jest maskowata.

Nastepuje zanik gruczotow potowych i tojowych.

Wiékna kolagenowe rozrastajq sie i mocno spajaja skore z tkanka podskérna.
Rozlegte zmiany wiékniste rozwijaja sie w przewodzie pokarmowym
(Scienczenie $luzéwki, zanik miesniowki), ptucach i sercu (zwtdknienie)

oraz nerkach (obraz glomerulosclerosis).

W przebiegu choroby zajmowane sq kolejne obszary narzadow i skéry
(szyja, dionie, klatka piersiowa), obniza sie waga ciata
| postepuje wyniszczenie catego organizmu.



=osteogenesis imperfecta - wada genetyczna

= (najczesciej punktowe mutacje genéw kodujacych kolagen typu I)

= prowadzqca do nieprawidtowego tworzenia kolagenu, ktéry powoduje

= nhadmiernag famliwo$é kosci.

= Ztamania wystepujq czesto a zarazem bardzo szybko sie zrastaja,
*Wystepuje ogromna gietkos¢ kosci, przez co przybierajg one ksztatty tukow



