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m MADDA CALSYGY

GIRIS

Janly ulgam termodinamiki nukdaynazardan agyk ulgamdyr.
Seyle ulgamyn yapyk ulgamdan tapawudy, dasky gursaw bilen myda-
ma madda we energiya calsygyny gecirip durandyr. Seylelikde, bizii
bedenimizde mydamalyk yzygiderli madda akymy dowam edyar. Iy-
mit maddalary gorniisinde diirli birlesmeler (dem alys boyunga kis-
lorod) bedene diisyar, ol yerde islenilip we onun netijesinde dordn
sonky maddalar hem dasky gursawa cykarylyar. Su yagdayyn tog-
tadylmagy bedende yasaysyn togtamagyny anladyar. Janly bedenler
ticin seyle wajyp we yokary derejede ¢ylsyrymly ge¢yan hadysa mad-

Madda galsygy yasaysyin umumy nukdaynazaryndan 6rdn wajyp
iki hadysadan duryar — assimilyasiya we dissimilyasiya. Bu hadysalar
biri-biri bilen yakyn aragatnagykdadyr we madda ¢alsygynyn esasyny
diizyar.

Assimilyasiya. Madda calsygynyn il bir wajyp hadysasy bol-
mak bilen, bedene dasky gursawdan diisyan iymit maddalaryny téze-
den isldp, ol maddalardan bedene mahsus bolan proteinleri, nuklein
tursulary, polisaharidleri we lipid toplanmalaryny ondiirmeklik ii¢in
zerur bolan gerek maddy serisdelerini almaklyk, bedenini Osiisini we
kopelisini iipjiin etmek hem-de bedende belli bir derejede tygsytlanan
maddy serisdeleri yygnamaklyk bilen baglanysykly ge¢yén fiziki-
himiki hadysalar assimilyasiya hadysasy bilen baglanysyklydyr. Bu
hadysa bedenin Osiisinde 6rdn yokary tizlik bilen gecyar.

Dissimilyasiya. Bu hadysa assimilyasiya hadysanyn tersine
bolmak bilen bedeniii iymit maddalarynynn 6zlesdirilmeginde eme-
le gelen diirli zéherli we beden iig¢in zerur bolmadyk birlesmeleri,
seyle-de bedenin diiziimini diizydn proteinlerin, nuklein tursularyn,
polisaharidlerin hem-de lipid toplanmalarynyn harclanmagynda eme-
le gelyén sonky maddalary bedenden dasky gursawa ¢ykarmaklyk bi-

------
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Assimilyasiya we dissimilyasiya biri-birleri bilen 6rdn yakyn
aragatnasykda we Ozara baglanysykly gecydn hadysalardyr hem-de
yiizlerge fermentlesme reaksiylary we her diirli fiziki-himiki hadysa-
lary 6z igine alyarlar.

Assimilyasiya we dissimilyasiya hadysalarynyn 6zara gatna-
syklygy bilen baglanysykly reaksiyalara aralyk calysma ya-da meta-

Metabolizm yiizlerge we ondan-da kop fermentlesme hadysa-
laryndan duryar we sol hadysalar 6yjlikde yiizlerce 6zbolusly diir-
li birlegsmelerin doremekleri bilen gegyir. Ol birlesmelere aralyk
calsygy ylizlerge fermentlerin gatnagsmagynda we songa-da meta-
bolitlerin emele gelmeklerinde gegyar.

Metabolizm yokary dereje arabaglanysan we belli bir wagtda,
belli bir aydyn ugra ugrukdyrylan 6yjiikicki multiferment (kop fer-
mentli) hadysadyr. Bu hadysa dhli janly-jandarlarda 6ziinin diizgilini
boyunga birmenzesdir we bedende molekulyar derejede su asakdaky
reaksiyalary berjay edyar:

1. Bedene iymit bilen diisyén, bay energiyaly organiki birles-
melerden (okislenme 6zgerisménin komegi bilen) bedende yasaysy
ipjiin etméige zerur bolan energiyany ayryp almak;

2. Iymit maddalaryndan, bedeniii gurlusyny gurmak iicin gerek
bolan yokary molekulyar birlesmelerin doremegini berjay etmekde
zerur bolan monomer birliklerini 6ndiirmek;

3. Monomer birliklerden (aminotursular, nukleotidler, pento-
zalar we geksozalar we yokary yag tursulary) bedene mahsus bolan
0zbolusly gurlusly proteinlerin, nuklein tursularyn, polisaharidlerii
we lipid toplanmalarynyn doreysini alyp barmak;

4. Belli bir oyjiige aydyn funksiyany iipjiin etmek {i¢in, ol 6yjiik-
de belli bir 6zbolusly birlesmelerinn molekulalaryny doretmek ya-da
dargatmak bilen baglanysykly reaksiyalary alyp barmak.

Bulardan basga-da, metabolizmiii netijesinde yokary mole-
kulyar biomolekulalaryn aralygynda, olaryil kowalentli gurlusyny
liytgetmén, molekulyar 6zlesdirmeleri hem bolup gec¢yér. Sol san-
da ayry-ayry protomerlerden proteinlerin — oligomer gurluslaryny
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diiziip, 6yjiikicki organellalary gurmaklyk ya-da DNT molekulasynyn
jubiitlesen polinukleotid zynjyrdan duran burumlasan gurlusy diiz-
meklik, fermentleriii ferment hiijiiminini 6i1 yanynda 6ziine mahsus
bolan koferment bilen ferment toplanmasyny emele getirmeklik
ya-da gemoglobinin kislorod bilen birlesmesi yaly hadysalardyr. Su
yokarda gorkezilen hadysalar hem metabolizm hadysalarydyr we bu
hadysalarda ge¢yian molekulyar reaksiyalar difie himiki 6zgerisme bi-
len baglanysykly bolman, 6yjiikde molekulanyn fiziki-himiki 6zgeris
hadysalary bilen baglanysyklydyr. Sol sebidpden-de metabolizmin
fiziki-himiki hadysalary bilen baglanysykly ge¢yian meseleleri 6w-
renyén biologiya ylmy ugra fiziki-himiki biologiya diyilyar.

Madda calsygynda 0yjiilk metabolizmini guramaklyk bilen
baglanysykly diirli-diirli molekulyar derejede fiziki-himiki reaksiyalar
gecydr. Sol sanda gormonlaryf, witaminlerifi, ayry-ayry metallaryn
ionlaryny we basga birlesmeleri gan aylanysyk we limfa ulgamlary
boyunga 6zbolusly protein molekulalaryii gatnagsmaklarynda getir-
meklik ya-da oyjiik perdejiklerinden 6zboluslyly proteinlerin kdmegi
bilen madda geciris (transmembran transporty) hadysalary 6yjiikic-
ki we Oyjiikkara molekulyar derejeden-de yokary derejeli gurluslary
doretmeklik ya-da bedeninn «ene» bedeninden «gaga» bedene ne-
sil gdrniislerini gecirmeklik we immuno-gorayys hadysalary bilen
baglanysykly ge¢yédn molekulyar derejediki fiziki-himiki reaksiya-
lary madda ¢algygy bilen baglanysykly bolup, soiikky dowiirlerde bio-
himiya ylmynyi in bir wajyp ugurlary hasaplanylyar.

Sunui bilen birlikde aralyk ¢alysma ya-da metabolizm bedende
gecydn maddy birlesmelerin yzygiderlikli biohimiki (fermentlesme
reaksiyalaryn netijelerinde) reaksiyalary, olaryii maddy we energiya
aragatnasyklary, agzalarda we dokumalarda ol reaksiylaryn yerlesis-
leri we bir-birleri bilen aragatnasyklaryny 6z i¢ine alyan hadysadyr.

Ahli janly bedenleri gurlusy uglerodyi birlesmesine esasla-
nandyr. Seylelikde, janly bedenler 6ziinin gurlusyny diizmekde ugle-
rody nihili birlesme gorniisinde alyandygy sebépli iki topara boliinyér-
ler: awtotrof we geterotrof bedenler. Awtotrof bedenler (0z-6zilini
iymitlendirydn) uglerody il bir yonekey birlesme, komiirtursy gazy
(CO,) gomiisinde alyarlar we sondan hem bedeni gurmak tigin ge-
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rek bolan birlesmeleri ondiiryérler. Beyle bedenlere fotosintezi iipjiin
edydn bakteriyalar degislidir.

Tebigatyn esasy janly bedenleri geterotrof (basga birinin ha-
sabyna iymitlenmek) bedenlerdir. Seyle bedenler komiirtursy gazy
0zlesdirip, uglerodyn ¢esmesi hokmiinde ulanyp bilmeyarler. Ol
bedenler 6ziini gurmak ii¢cin gerek bolan molekulyar birlesmeleri
doretmeklikde uglerody ¢ylsyrymly organiki birlesmeler gorniisinde
ulanyarlar we uglerodyn seyle birlesmeleri Ozlerinii gurluslary
boyuncga geksozalardan (glyukozadan) yonekey bolmaly dildir. Seyle
bedenlere dhli yokary gurlusly bedenler, sol sanda haywan bedenleri
we kop diirli kicibedenler degisli.

Janly bedenler 6zleriniit yasamaklary ii¢cin zerur bolan ener-
giya ¢esmesine gord hem iki topara boliinyir: fototrof we hemo-
trof bedenleri. Fototrof bedenleri 6zleriniii yasaysyny sol bedenle-
re diisyén sohlénin energiyasyny gos-goni ulanmaklyk bilen iipjiin
edyérler. Hemotrof bedenleri li¢in energiya ¢esmesi bolup okislen-
me-gaytarma hadysalary hyzmat edyirler. Okislenme hadysasynda
okislenydn maddalardan elektronlar ayrylyp okislendiriji madda-
lara birlesdirilydr. Seylelikde, okislenme hadysalaryn ge¢mekli-
gi licin hokmany yagdayda elektronlary kabul ediji madda, yagny
elektronlaryn akseptorlary bolmalydyr. Sunukdaynazardan hemotrof
bedenler 6zlerini, energiya bilen {ipjiin etmekdéki gecyédn okislenme
hadysalarda elektronlarynn akseptorlary bolup ndhili madda ¢ykys
edyandigine gord hem iki topara boliinyarler: kislorodly (ya-da ae-
rob) we kislorodsyz (ya-da anaerob) bedenler. Kislorodly bedenlerde
okislenme reaksiylarda elektronlaryn akseptory bolup kislorod ¢ykys
edyir. Kislorodsyz bedenlerde bolsa elektronlaryii akseptory bolup
kislorod dél-de, haysy-da bolsa basga bir birlesme ¢ykys edyir. Su
nukdaynazardan janly-jandarlaryn kopiisi kislorodly yasayan beden-
lerdir.

Madda calsygynyn gerdemi 6rdn uludyr. Adam 6ziiniit dmriinde
Oyjik metabolizminin netijesinde 16 tonna uglewodlary, 3-4 tonna
proteinleri we 3 tonna lipidleri himiki reaksiylaryn iisti bilen isldp
gecirydr. Adam omriinde 90 tonna suwy hem ol himiki reaksiylarda
ulanyar. Asakdaky tablisada (1-nji tablisa) uly adam bedenine gije-
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giindizde diisydn we ol bedenden ¢ykarylyan maddalaryn mukdarlary
gorkezilen.

Tablisadan gorniisi yaly, bedene diisyan iymit maddalarynyn gi-
je-giindizddki mukdary, orta hasapdan bedenden ¢ykarylyan madda-
laryit mukdaryna deiidir we uly adam bedeniniii umumy agramy
hem mydamalyk, durnukly yagdaydyr. Seyle adamyn umumy be-
deninde 40 kg toweregi suw, 25-26 kg organiki birlesmeler we 3-4
kg mineral maddalar bardyr. Sol beden agramyny adam 1-2 ayyn
dowamynda assimiiyasiyalasdyryp calysyar. Oyjiikk metabolizmi
orédn yokary tizlik bilen gecyér. Meselem, adamyn bedeninde her se-
kuntda 3 million gan bedenjikleri dargayar we sol mukdarda hem
tdzeden doreydr. Hasaplamalar her gan bedenjiginde 340 million
gemoglobinin molekulasynyil bardygyny gorkezdi. Seylelikde, adam
bedeninde her sekuntda 10" (3000000 - 340000000 = 1015) muk-
dardaky gemoglobinint molekulasy doreyér we songa mukdarda hem
dargayar. Gemoglobinini molekulasynyin diiziimine 574 aminotursy 4
polipeptid zynjyry gorniisinde we 4 gem galyndysy girip, bir mole-
kulany guryar we her bir sekuntda seyle isi ge¢irmeklik 105 gezek
gaytalanyar.

1-nji tablisa
Adam bedeninde (agramy 70 kg toweregi) madda
calsygynyn gije-giindizdiki mukdary (g)

Maddalar Bedene diisyir Bedenden c¢ykarylyar
Kislorod 850 -
Komiirtursy gaz - 1000
Suw 2200 2600
Proteinler 80 —

Lipidler 100 -
Uglewodlar 400 -
Mogewina — 30
Mineral duzlary 20 20
Jemi 3650 3650
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1.1. Madda galsygynyn 6wrenilis usullary

Bedende madda calsygyny dwrenmekde iki diirli usul ulanylyar:
biitinley bedende we bedenden ayrylyp alnan agzalarda ya-da doku-
ma bolejiklerinde (dezintegrasion usul).

Biitinley beden usul boyunca metabolizmi 6wrenmeklik ganyn,
pesewin we beyleki biodniimlerinn diizlimlerini barlamaklyk bilen
gecirilydr. Tejribe haywanjyklarynyn bedenine (alaka, sygan, deniz
donuzjygy, towsan, it) iymit bilen ya-da sangmaklyk bilen 6wrenilyén
belli bir birlesme goyberilyar. Soiira ol birlesme néhili gérniisde ganda
ya-da pesewde, ya-da beyleki barlanylyan biooniimlerde dus gelyén-
digini kesgitlemek bilen madda calsygynyn belli bir ugry boyunga
netijd gelinyér. Su usul barada XX asyryn baslarynda nemes biohi-
migi Knoppyn geciren barlagy aydyn mysal bolup biler. Knopp yag
tursulary bilen iti iymitlendiryér. Yag tursularyii gapdal zynjyrynyi
ujundaky metil toparjykda bir wodorod atomyny fenil toparjygy bilen
calsyrylan yag tursulary Knopp 6z tejribelerinde ulanyar:

I I
Jiibiit uglerod atomly yag tursulary ~ Ték uglerod atomly yag tursulary
C,H,-CH,-CH,-CH,-COOH C,H.-CH,-CH -COOH
fenil yag tursusy fenilpropion tursusy
CH,-CH,-CH,-CH,-CH -CH,-COOH C H.-CH-CH,-CH,-CH,-COOH
fenilkapron tursusy fenilwalerian tursusy

Barlaglaryn netijesi jiibiit uglerod atomly yag tursulary bilen
iymitlenen itifi pesewinde kop mukdarda fenilasetat (C ,H,-CH,-CO-
OH) we tik atomly yag tursy berlen itiii pesewinde bolsa — benzoy
tursusynyfi (C,H,-COOH) ¢ykyandygy kesgitlenip gorkezildi. Seyle
tejribdnin netijesinde, bedende ol tursulardan iki uglerod atomynyn
ayrylmagy bilen dargayandygy takyklandy. Soiira bu netije basga
usullary ulanmaklyk bilen hem gorkezildi.

Hizirki wagtda umumy beden derejesinde metabolizmi wren-
mekde radioigjen izotoplary giniden ulanylyar. Bedene diiziiminde
belli bir radioigjefi elementi (C,,, S,,, D,) saklayan birlesme goyberil-
yar. Sofira ol radioisjenilesen birlesméniil néhili birlesmelere dwriil-
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yandiklerini kesgitlemeklik bilen madda calsygy barada netija ge-
linyér. Biz 6z isimizde radioigjeni kiikiirdi (S,,) saklayan metionin
aminotursusyny ulanmaklyk bilen metioninin 6z ¢alsygynda, beden-
de 30-a yakyn birlesmelere owriilip ge¢yéndigini gorkezdik.

Dezintegrasion usul. Bu usul boyunca madda calsygynyn
ayry-ayry basgancaklary (etaplar) dwrenilyédr. Onun {ligin bedenden
belli bir agza, 6yjik ya-da Oyjiikicki bolejik ayrylyp alynyar we
onun l¢in yasayys hadysalary dowam eder yaly yagday doredilip,
ayratynlasdyrylan ulgam guralyar. Birnd¢e yagdaylarda oOyjiiksiz
ulgamda ya-da belli bir biohimiki 6zgerisme gecirer yaly emeli ul-
gamlar gurmaklyk bilen seyle barlaglar gegcirilyér. Soiira hem alnan
maglumatlary biri-birleri bilen denesdirip we toplap umumy netiji
gelinyér.

Hazirki dowiirde, 6yjiikde madda calsygyny dwrenmekde do-
kumanyn owradylan gorniisi gifiden ulanylyar. Uwelen dokuma
Oyjiiksiz sol dokuma mahsus bolan yasaysyn dhli diiziimlerini mo-
lekulyar we submolekulyar derejede saklayan ulgamdyr. Seyle ul-
gamda barlag gecirmeklik bilen 6yjliik madda ¢alsygynda ayry-ayry
birlesmelerin 6zgerismelerinde gegyén ayry-ayry basgancaklary ba-
rasynda kop sanly maglumatlar alynyar. Esasan-da, biohimiki bar-
laglarda owradylan dokumany diirli tizlikde sentrifugirlesmek bi-
len, ayry-ayry oyjiikicki bolejik boliimler (manyz, mitohondriyalar,
mikrosomalar, 6yjiik sitozoly) almaklyk we ol boliimlerde barlag
islerini gecirmeklik madda ¢alsygyny odwrenmekde gin dhmiyete
eyedir.

Sunun bilen bilelikde, diirli usullary ulanmaklyk bedenin, sol
sanda adam bedeninin, agzalarynyn, ayry-ayry oyjlikicki bolejiklerin
we Oyjlikara birlesmelerin molekulyar diiziimlerini we ol agzalar-
da we dokumalarda ge¢yin diirli gorniisdéki biohimiki reaksiyalary
gowy Owrenmeklige giiden yardam edyér. Sol gazanylan netijelerin
esasynda adam bedeninde diirli kesellerin doremekligindéki emele
gelyan molekulyar 6zgerismeleri anyklamak we hésiyetlendirmek
lukmangylykda 2,5 miinden-de gowrak «molekulyar» keselleriii
bejeris yollaryny isldp diizmeklige alyp bardy.
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1.2. Energiya galsygyna giris

Janly-jandarlar 6ziinin yasaysynda, yasayys hadysalaryny iip-
jin etmek ticin bedeniil dhli dyjiiklerinde, dyjiikara ginisliginde we
bedeniin beyleki gursawlarynda mydama dyngysyz yagdayda her
diirli birlesmelerin doreysi gecip duryar. Seyle hadysalara, yagny y6-
nekey birlesmelerden ¢ylsyrymly birlesmeleriii emele gelmegi tigin
hékmany suratda energiya zerurdyr. Sonra bedende mehaniki isi ber-
jay etmekde, madda gatnasygyny gecirmekde we bedende amatly yy-
lylyk derejesini saklamakda hem yeterlik mukdarda energiya gerekdir
(2-nji tablisa).

2-nji tablisa
Esasy iymit maddalarynyi energiya dhmiyeti

Iymit maddalary Dasky gursawda, kkal/g Bedende, kkal/g
Proteinler 5,6 4,1
Lipidler 9.3 9,3
Uglewodlar 4,1 4,1

Janly-jandarlar 6ziine gerek bolan energiyany bedene diisyan 1y-
mit maddalaryndan alyarlar. Esasy iymit maddalaryndan — protein-
lerden, uglewodlardan we lipidlerden energiya alynyar. Beden {igin
esasy energiya ondiiriji birlesme bolup uglewodlar we lipidler hyzmat
edydérler.

Tablisadan gorniisi yaly, proteinler hem 6yjiikde «yanmak» bilen
her bir gramy 4,1 kkal energiya ondiirydr. Emma proteinlerin beden-
de esasy isi energetiki is bolman, gurlus we beyleki funksiyalardyr.
Adam bedeninin her gije-gilindizdiki, orta hasapdan 2000-3000 kkal
energiya talaby, esasan, uglewodlaryn we belli bir mukdarda lipid-
lerint hasabyna tipjiin edilyar. Sol sebdpden-de uglewodlar esasy 6yjiik
«yangyjy» hasaplanyar.

Biohimiya ylmynyn 6yjikde energiya ondiirilisi we Ondiirilen
energiyany yasaysy lpjin etmekde ulanmaklyk bilen baglanysykly
gecyén hadysalary 6wrenyan boliimine bioenergetiki boliimi diyilyar
we bioenergetika termodinamikanyn kanunlaryna esaslanandyr. Sol
kanunlarynn esasynda hem bedende energiya calsygyna su asakdaky
nukdaynazardan seredilyar:
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1. Bedenin yasaysyny iipjiin etmek iicin energiya bolan talaby we
sonun bilen baglanysykly hem bedene diisyén iymit maddalaryndaky
energiyanynn mukdary. Bu mesele termodinamikanyn birinji kanuny
(birinji baslangyjy) bilen baglanysyklydyr;

2. Bedende iymit maddalaryndaky himiki energiyanyin beden
ticin zerur bolan energiya gorniisinde ol maddalardan ayryp almaklyk
we ulanmaklyk yollary. Bu mesele termodinamikanyii ikinji kanuny
(ikinji baslangyjy) bilen baglanysyklydyr.

1.3. Termodinamikanyi birinji kanuny

Termodinamikanyn birinji kanuny boyunca dhli fiziki-himi-
ki reaksiyalarda ulgamyn we ony gursap alan gursawdaky umumy
energiyanynl mukdary hemiselikdir we liytgemeyédr. Emma energiya-
nyn bir gornilisi energiyanyn beyleki bir gorniisine ge¢ip bilyar.
Seylelikde, bu kanun umumy energiyanyn saklanmak kanunydyr we
onun esasynda energiya tizeden doremeyir hem-de yitip gitmeyar.

Himiki hadysalarda energiya reaksiyalaryny termodinamiki tay-
dan hisiyetlendirmekde ge¢yian hadysanyn tizligini bilmeklik hok-
man dildir we onun netijesi hadysa gatnagyan maddalarynn we onui
Oniimlerinin yagdayyna baglydyr. Bu mesele Gessiii kanuny bilen
kesgitlenendir.

Gessin kanuny himiki reaksiyasynyn yylylyk @hmiyetine, ol
reaksiyanyil ge¢ydn ugruna bagly bolman, reaksiya gatnagyan mad-
dalarynn basdaky we ahyrky yagdaylary bilen kesgitlenilyér. Seyle-
likde, su kanuna layyklykda iymit maddalary (proteinler, uglewodlar
we lipidler) bedende sofiky maddalara (H,0, CO, we mogewina) ¢enli
okislenende we ol maddalar bedenden dasky gursawda soiiky madda-
lara ¢enli darganlarynda den mukdarda energiya boliiniip ¢ykyar.

Yokarky tablisada (2-nji tab.) getirilen maglumatlar 1 g lipid
kalorimetrde yakylanda 9,3 kkal yylylyk beryir, 1 g uglewod bol-
sa 4,1 kkal energiyany berydndigini gorkezyédr. Bedende hem sol
birlesmeler sonca mukdardaky energiyany ondiiryér. Seylelikde,
uglewodlaryn we lipidlerin reaksiyalarynyn energiya dhmiyetleri
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yokarky kanunalayyklykda ge¢yir. Emma proteinlere beyle diymek
bolmaz. 1 g protein kalorimetrde yakylanda 5,6 kkal yylylyk dored-
yar. Emma su mukdardaky protein bedende 4,1 kkal energiya on-
diirydr. Netijede biri-birinden 6rdn tapawutlanyarlar. Bu yagday seyle
diistindirilyar: protein kalorimetrde yakylanda H,0,CO, we NH, dar-
gayar. Bedende protein molekulasy soiiky birlesme hokmiinde suwa,
komiirtursy gazyna we ammiaga ¢enli dargayar. Emma ammiak 6rin
zdherli birlesme bolandygy ti¢in, ol zéhersizlendirilip bedende mo-
cewina owriilyér. Sonui ligin-de proteinlerin dargamagyndaky bosan
energiyanyn birndce mukdary ammiakdan mogewinanyn déremegine
harglanyar. Seylelikde, proteinlerinn dargaysy hem energiya nukday
nazardan Gessin kanunyna layyklykda gecyar.

Kop diirli barlaglaryn esasynda bedenin energiya talaby gowy
owrenildi. Sol gazanylan netijelerinn esasynda uly adam bedeni {igin
onun esasy c¢alsygyny {ipjiin etmekde her gije-giindizde 1500-1800
kkal energiya gerekdir. Yeil fiziki zihmeti bilen mesgul bolyan
adamyn gije-giindizdéki energiya talaby 2000-2500 kkal-a dendir.
Agyr fiziki zihmetde isleydn adamlara gije-giindizde 4000-6000 kkal
energiya zerurdyr.

Seylelikde, bedenin energiya bolan talaby bellidir we iymit
maddalaryn hem 6ziinde saklayan energiya mukdary doly kesgitle-
nen. Bedende yasaysyn optimal yagdayyny doretmeklik iicin onun
energiya bolan talaby iymit maddalary gorniisinde doldurylyar.

1.4. Termodinamikanyn ikinji kanuny

Adam &hli geterotrof bedenleri yaly energiyany iymit bilen be-
dene diisyan uglewodlaryn, lipidlerin hasabyna alyar, yagny orga-
niki birlesmelerin dargamagynyn netijesinde bosayan energiyanyin
hasabyna energiya bolan talabyny dikeldyér. Organiki birlesmeler
termodinamiki durnukly birlesme dildir. Ol birlesmeler 6z-6ziinden
gaydymsyz dargayarlar. Seyle hadysalar ekzoergiki hadysalardyr
we onun netijesinde birlesménin erkin energiyasynyn mukdary pe-
selip durnuklylyga eye bolyar. Sol sebdpden-de organiki birlesmeler
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Oyjligin wezipelesmeginde energiya ¢cesmesi bolup hyzmat edyérler.
Iymit maddalarynda bedende 6z-6ziinden dargamaklyk bilen erkin
energiyany bosadyp termodinamiki durnukly birlesmé dwriilyar. Iy-
mit maddalaryn seyle durnukly birlesmeleri suw we komiirtursy ga-
zydyr.

Himiki reaksiyalarynl gecmeginde 6z-6ziinden gec¢yén energiya
Ozgerigmelerini termodinamikanynl ikinji kanuny belli bir derejede
ciklendirydr we sonun bilen birlikde hem himiki reaksiyalaryii miim-
kingadar ge¢is yoluny anyklamaklyga miimkingilik doredyér.

Termodinamikanyn bu kanunynyn esasynda himiki hadysanyn
gecyédn ulgamynyn agakdaky gorkezijiler bilen hisiyetlendirilyar.

Ulgamyii icki energiyasy (AE). Oz igine biitinley ulgam boyun-
ca potensial we kinetiki energiyalardan basga energiyalaryii &hlisini
alyar.

Ulgamyn entalpiyasy (AH) ya-da ulgamyn yylylyk saklaysy
asakdaka dendir:

AH = AE + PAV.

P — basys, V — gowriim.

Diymek, APV ulgamyn is alyp baryjylyk ukyby.

Ulgamyn entropiyasy (AS). Ulgamyn icki gurlusynyn bitertip
yerlesmeklik derejesini mukdar taydan hésiyetlendirydn gorkezijisi-
dir. Bu gorkeziji, umuman, matematiki diisiinjedir.

Termodinamikanyn ikinji kanuny boyunca dhli hadysalar 6ziinin
gecisinde ulgamyn entropiyasynyn artyan ugry boyunca geg¢mekli-
ge ymtylyarlar we ol hadysanyn gecisi ulgamyn entropiya taydan
denagramlylyk yagdayyna yetyingd dowam edyér. Ulgam entropiya
taydan denagramlylyk yagdaya yetende seyle ulgam 6ziinin is biti-
rijilik ukybyny-da yitiryar. Ulgamda ge¢yan hadysalaryn netijesinde
onun entropiyasynyn artmagy her wagtda-da 6z-6ziinden 6nki dereja
gelip bilmez. Ony getirmeklik {icin energiya har¢ etmelidir. Eger-de
himiki reaksiya ulgamyn entropiyasyny iiytgetmén gegyan bolsa, seyle
hadysa gaydymly hadysadyr. Eger-de himiki reaksiyalaryn netijesin-
de ulgamyn entropiyasy liytgeyan bolsa, seyle hadysalar gaydymsyz
hadysalardyr. Meselem, iki gaz salynyan ballonlary alalyn, bir ballon
yokary basys bilen gazdan doldurylan. Ikinji ballonymyz bolsa bos.

2. Sargyt Ne 981
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Iki ballony hem turbajygyn iisti bilen birlesdirelin. Birinji ballonda gaz
molekulalary biri-birine yakynlykda bolmak bilen belli bir tertipde
yerlesyérler. Soiira birinji ballony ac¢yarys, ondaky gaz molekulalary
ikinji bos ballona turbajyk bilen 6z-6ziinden akyp geg¢yirler. Sebébi
birinji ballondaky gaz molekulalary biri-birinden daslasyp gin géwrii-
mi eyelemeklige ymtylyp, 0ziiniii entropiyasynyil artdyrmagyna alyp
baryan ugra tarap ugrayarlar. Ikinji ballondaky gaz molekulalaryn
yerlesislerininn icki tertibi birinji ballona seredenide Orén bitertip
yerlesyérler. Ikinji ballondaky sol i¢cki gurlugyn bitertipliliginii art-
magy ulgamda entropiyanyn yokarlanmagynyii gorkezijidir. Bu
hadysa iki ballonyn arasynda denagramlylyk déreyiangd dowam edyér
we birinji ballondan ikinjd gegen gaz molekulalaryn akymy denag-
ramlylyga yetenden soiira, 6z-6ziinden hi¢ wagt hem yzyna, yagny
ikinji ballondan birinja akmaz.

Termodinamiki durnukly ulgamda entropiya gorkezijisi ulga-
myn denagramlylygynyn ugruny kesgitlemek ii¢in zerurdyr. Umu-
man, her bir hadysanyn gecisinde ulgamyn termodinamiki durnukly-
lygyny berjay etmekde, ol ulgamda ikitaraplayyn ymtylys dowam
edydr: birinjiden ulgamdaky bdlejikler biri-birleri bilen birlesip,
cylsyrymly gurlugy doretmeklik ugra we netijede ulgamyn ental-
piyasyny peseltmeklik, ikinjiden bolsa ulgamyn bdlejikleri biri-bi-
rinden daslasmaklyk we netijede ulgamyil entropiyasyny artdyr-
maklyk ugra. Bu iki hadysanyn mukdar taydan 6zara aragatnasygy
we onuil umumy netijesi izobar-izoterm potensialydyr ya-da erkin
energiyasynyn ululygydyr:

AG = AH — ATAS.

AT — absolyut gyzgynlyk.

Sunun bilen birlikde ulgamda geg¢ydan hadysa onuil erkin
energiyasynyn (AG) peselmegine alyp baryan bolsa, seyle hadysa
0z-6ziinden gegydn hadysadyr. Eger-de hadysanyn gecisinde erkin
energiyanyn mukdary ulgamdan artsa, seyle yagday mejbury hady-
sadyr.
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1.5. Yagayys ulgamynda entalpiyanyi we
etropiyanyn dhmiyeti

Janly-jandarlarda himiki reaksiyalar ulgamyn gowriimini we
onun basysyny iiytgetmian we mydamalyk gyzgynlykda gegyan hady-
salardyr. Sona gorid-de janly bedenin entalpiya (AH) dhmiyetini kes-
gitleyén denleme ep-esli yonekeylesyar:

AH = AE + PAV.

Denlemede PAV dhmiyeti amaly taydan nola deiidir we 6z dh-
miyetini hem yitiryar. Seylelikde, yasayys ulgamynda entalpiyanyn
gymmaty ulgamyn icki energiyasyna (AE) baglydyr:

AH = AE.

Termodinamikanyn ikinji kanunyna layyklykda reaksiyanyn
umumy ugruny kesgitleyin denilemede entalpiyanyn dhmiyetini goy-
sak, defileme asakdaky gorniise eye bolyar:

AG = AE - TAS.

Yasayys ulgamynyii gyzgynlygy hem ge¢yin reaksiyanyi ne-
tijesinde liytgemeyédn, mydamalyk dhmiyetlidir. Sonun {i¢in hem
denlemediki absolyut gyzgynlyk (T) gorkeziji 6z &hmiyetini yitiryar.
Sorira janly-jandarlar yokary derejede igki tertiplesen ulgamdyr we
Oziinin yasaysynda sol igki tertibi molekulyar derejede saklamaklyk
ticin belli bir is alyp baryar. Ol isin esasynda bedende bir ulgamyn
icki tertibini saklamaklyk ti¢in beyleki ulgamyn (ya-da ugamlaryii)
icki gurlusynynn molekulyar bitertipligini artdyryar. Eger-de janly-
jandary biitinley bir ulgam hokmiinde seredip, ony dasky gursaw
bilen denesdirilende umumy entropiya koeffisientiniii artyanlygyny
bellemek bolyar. Emma ol reaksiya 6rdn az mukdarda we umumy be-
den derejedidki reaksiyalarda ol gorkeziji gbz 6niinde tutulmaga hem
bolyar. Seylelikde, janly-jandarlarda ulgamyn erkin energiya dhmiye-
ti onun icki energiya mukdary bilen kesgitlenilyar:

AG = AE.
Sununi bilen birlikde janly-jandarlarda energiyaly hadysalar

owrenilende, ol bedende ge¢yin ayry-ayry himiki reaksiyalarda erkin
energiyanynl &hmiyetini kesgitlemekden we ol energiyanyn bedende
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bir hadysadan beyleki bir hadysa gegirilis mehanizmini anyklamak-
dan ybaratdyr.

Yasayys termodinamiki nukdaynazardan a¢yk ulgamdyr. Be-
den dasky gursaw bilen madda we energiya calsygyny dynuwsyz
we mydamalyk gecirip duryar. Sol madda calsygynda beden bilen
dasky gursawyn arasynda hi¢ wagtda-da denagramlyk yagdayyna
yetmeyér. Sunun bilen birlikde hem janly-jandar belli bir derejede
durnukly ulgamdyr. Ulgamyn janly-jandarlarda durnuklygy bedene
dasky gursawdan girydn maddalaryn akymynyi tizligininn bedenden
cykyan maddalaryin akymynyn tizliginifi biri-birine dendiginin neti-
jesidir.

Beden agyk ulgam bolup, durnukly yagdayda bolmaklygynyn
iki dhmiyeti bardyr. Birinjiden, agyk ulgam durnuklylyk yagdayda
Oziinin is bitirijilik ukybyny saklayar. Sebébi ulgamyn durnuklylyk
vagdayy denagramlyk yagdayyna yetmin berjay edilyir. Eger-de
ulgam durnuklylyk yagdayyny deniagramlylygyn netijesinde iipjiin
edyin bolsa, seyle ulgamda is bitirijilik ukyby bolmazdy. Ikinji-
den, bedende 6yjiik gurlusyny gurmak ii¢in zerur bolan yokary mo-
lekulyar maglumatly uly molekulalary emele getirmeklik bedende
yokary energiyaly antientropiya faktorydyr. Bu tésirin netijesinde
bedende entropiya koeffisentiniii artmaklygyndan gutulmaklyk hem
miimkin déldir. Emma igki tertipli we durnukly yagdaydaky ulgamda
entropiyanyn artmagy i kic¢i derejede ge¢yandigi, soiira hem seyle
ulgamdaky hadysalara gozegcilik etmeklik we sazlasdyrmaklyk
yeiillesyar.

Boliimi jemlemeklik bilen yene bir zady bellemeklik gerek,
yagny bioenergetiki hadysalar termodinamikanyn kanunlary esa-
synda gecyir. Janly-jandarlar agcyk we durnukly ulgam bolmak
bilen bilelikde, 6ziinin gurlusy boyunca yokary derejeli gurama-
¢cylykly gurlan ulgamdyr. Seyle ulgamda yasayys hadysalaryn neti-
jesinde entropiyanyn artmaklygy, her nicik-de bolsa, dowam edydér.
Entropiyanyn artmaklygyny saklamak ucin beden belli bir derejede
energiya hem harclayar we beyleki miimkingilikleri-de ulanyar. Me-
selem: aminotursulardan proteinlerit molekulasyny doredilmeginin
netijesinddki ulgamyn entropiyasynyn peseldilmegi ol molekulanyn
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gidrat gabygyndaky suw molekulalaryn entropiyasyny artdyrmaklyk
bilen denlesdirilyar.

1.6. Katabolizm we anabolizm

Aralyk calsygy ya-da 6yjiik metabolizmi biri-birine gapma-
garsylykly ge¢yédn iki hadysalardan, yagny katabolizmden we anabo-
lizmden duryar.

Katabolizm, ¢ylsyrymly organiki birlesmelerin, esasan, ferment-
lesme Ozgerisménin netijesinde, yonekey birlesmelere dargamak-
larydyr. Katabolizm hadysalarda organiki birlesmeler okislenme
reaksiyanyn esasynda dargayarlar. [ymit bilen bedene diisydn esasy
1ymit maddalary — uglewodlar, lipidler, proteinler we 6yjiik gurlusyny
diizyan proteinler, polisaharidler, nuklein tursulary hem-de lipid top-
lanmalary katabolizmin netijesinde in yonekey birlesmeler bolan
suwa, komiirtursy gazyna we ammiaga dargayarlar. Cylsyrymly orga-
niki birlesmelerin yonekey birlesmelere dargamaklary ulgamyi erkin
energiyasyny peseldip gecyér we seylelikde, katabolizm hadysasynda
energiya bosayar, yagny katobolizm ekzoergiki hadysa bolyar.

Anabolizm hadysasy katabolizmin tersine, bedende yonekey
organiki birlesmelerden ya-da molekulalarynn «gurlus bolejiklerin-
den» bedenin gurlusyny diizyén proteinlerin, nuklein tursularyn,
polisaharidlerin we lipid toplanmalarynyn déremeklik hadysasydyr.
Bu hadysada fermentlesme reaksiyalaryn esasynda gecyir we olaryn
netijesinde ulgamyn erkin energiyasynyn derejesi yokarlanyar. Se-
bdbi molekulyar gurluslarynn ¢ylsyrymlagmaklary energiya siidirip
gecydr. Sonui iigin-de anabolizmin gegmekligine hokmany yagdayda
energiya zerurdyr. Bedende anabolizmin energiya ¢esmesi bolup ditie
katabolizm hyzmat edyér. Seylelikde, anabolizm bilen katabolizm bi-
ri-birleri bilen baglanysykly gecyédn hadysalardyr we ikisi hem 6yjiik-
de bir wagtda gecyir. Emma bu hadysalaryn hem gegisi ayry-ayry tiz-
likler bilen amala asyandyr we biri-birleri bilen baglanysykly daldir.
Sazlasygy-da ayry mehanizmlerin iisti bilen {ipjiin edilyér.
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1.7. Katabolizmin we anabolizmin

basgancaklary

Esasy iymit maddalar bolan hem-de Oyjiiginn gurlugyny diizyan
proteinlerin, polisaharidlerini we lipidleriii bedende katabolizmi esasy
ii¢ basgancak bilen gegyar.

I basganc¢ak. Bu basgancakda 6yjiigin gurluslaryna giryan mak-
romolekulalar 6zlerini guryan birliklerine dargayarlar. Polisaharidler
geksozalara, proteinler aminotursulara we lipidler yag tursularyna we
gliserine ¢enli dargayarlar.

IT basgancak. Eger-de birinji basgancakda 0yjiikk birlesmeleri
25-30 toweregi yonekey birlesmelere dargan bolsalar, ikinji basgan-
cakda ol dorédn birlesmeler has yonekey bolan birlesma owriilyérler.
Meselem, glyukoza, gliserin we birndce aminotursular ontirti piruwa-
ta owrlilyérler. Sonira piruwat hem-de yag tursulary we aminotursular
piruwatdan-da yonekey birlesme bolan asetilkoferment A ya-da ase-
tilkoenzim A (asetil-KoA) owrlilydr. Seylelikde, katabolizmin ikinji
basgangagynyn netijesinde asetil-KoA emele gelyir. Asetil-KoA we
piruwat metabolizmin umumylasdyrylan metabolitleridir.

III basgancak. Yiizlerce we ondan hem kop diirli protein
molekulalaryn, onlarga lipidlerin we polisaharidlerin katabolizminin
birinji we ikinji basgancaklarynyn netijesinde emele gelen yeke-
tak birlesme asetil-KoA-nyn asetil galyndysy, 0yjiik metabolizmin-
de in bir wajyp we umumylasdyrylan hadysa bolan iickarbon tursy
halkasynda (sitrat halka ya-da krebsin halkasy) komiirtursy gazyna
we suwa dargap, sonufi netijesinde hem energiya boliinip ¢ykarylan
hadysa katabolizmin ii¢linji basgancagydyr.

Polisaharidlerin, lipidlerit we proteinleriii anabolizm hadysasy
hem {i¢ basgancak bilen gecyir. Bedeninn dyjik gurlusyny gurmak
ticin zerur bolan uly molekulyar birlesmelerin biosintezini gegirmek-
likde, ol molekulalary emele getirmekde it yonekey we baslangyg
birlesmeleri katabolizmin {i¢linji basgancagynda, yagny tickarbon
tursy halkasyndan alynyar. Seylelikde, anabolizmin birinji basganga-
gy katabolizmin {i¢iinji basgangagy bilen gabat gelyar. Anabolizmin
ikinji basgangagy-da katabolizmin ikinji basgangagy bilen we
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anabolizmin i¢linji basgangagy hem katabolizmin birinji basganca-
gyna gabat gelyar.

Proteinlerin doreysini alyp gorelin, ol hadysa @-ketotursulardan
we beyleki baslangyg birlesmelerinden baslanyar. Soiira anabolizmin
ikinji basgancagynyn netijesinde, ol ketotursular aminirlesip amino-
tursulary emele getiryér. Aminotursular bolsa biri-birleri bilen birlesip
polipeptid zynjyryny guryarlar we diirli-diirli protein molekulalary
doredyérler. Seyle yagdayda lipidlerin doreysi hem gecyar.

Lipidlerin doreysi lickarbon tursy halkanyn oniimi bolan, ase-
til galyndylaryny yygnamaklyk bilen, sol galyndylardan yag tursu-
larynyn doreysi baslanyar we ol yag tursulardan hem diirli lipid top-
lanmalaryny tayyarlamaklyk bilen tamamlanyar.

Emma gordymége bedende proteinlerin, polisaharidlerin doreysi
ol birlesmelerin katabolizminin tersligine ugrukdyrylan ugur boyunga
gecyin hadysa yaly goriinyir. Hakykatdan bolsa beyle dildir. Oyjiik
molekulalarynyn biosintezinde, esasy merkezi ugurdan basga-da,
yiizlerce gogmaga ugurlarda doreyérler. Onun netijesinde hem 06yjiik
ticin diirli gurlusdaky biomolekulalaryn kop mukdary emele gelyar.

Her bir biomolekulalaryin doremeginde we onun dargaysynda her
birine mahsus bolan 6zbolusly ferment ulgamlaryn gatnasmaklarynda
katalizlesdirilyar. Ol hadysalaryn, yagny katabolizmiil we anabolizmin
sazlasdyrys mehanizmleri hem 6zboluslydyr.

Katabolizmin we anabolizmin 0&yjikde gecydn yerleri-de
ayry-ayrydyr. Meselem, yag tursularyn katabolizmi mitohondriyada
gecydn bolsa, ol tursularyn biosintezi 6yjiik sitozolynda gec¢yar. Sebé-
bi yag tursularyil biosintezine kop mukdardaky gaytaryjy potensialyn
gatnagmaklygy zerurdyr we sonun i¢in-de Oyjiikde in amatly yer
Oyjiik sitozolydyr.

Sonira bir aydyn birlesménin katabolizminde we onun anaboliz-
minde emele gelydn aralyk birlesmeler hem biri-birinden tapawut-
lanyarlar. Meselem: glyukozanyi laktada 6wriilmekligi 11 basgangak
bilen gecip, songa-da aralyk metabolitleri doredydr. Emma laktadyn
bagyrda glyukoza owrlilis hadysasy sol 11 basgancagyn diiie 9 bas-
gancagyny 0z i¢ine alyar we ol iki basgangagyn yerine bolsa, bagga re-
aksiyalary 6z i¢ine alyp bagga metabolitleriit doremekleri bilen gecyar.
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Katabolizmin we anabolizmin biri-birinden 6z gec¢yan ugurlary
boyunga 6zbolusly gegmeginin dhmiyetleri bardyr.

Birinjiden, eger-de yokary molekulyar organiki birlesmelerii
bedende gegyin biosintezi, ol birlesmelerin katabolizminiii ugrunyn
ters akymyna ge¢ydn bolsa, onda ol birlesmelerin anabolizm hady-
sasy, ol birlesmeleriii katabolizm 06zgerismesinde boliinip ¢ykyan
energiyanyn dhli mukdaryny sindirip gegerdi. Sonun bilen birlikde
hem bedenin diirli isleri (myssa yygrylsy, mézlerii sire 6ndiirmekle-
ri) alyp barmaklyk {igin gerek bolan energiya bolmazdy. Sol sebép-
den-de organiki birlegsmelerin katabolizminde, ol birlesmelerden i
yokary mukdarda energiya boliinip alynyar. Emma ol birlesmelerin
anabolizmi ii¢in boldugyca it az mukdarda energiya harglandyry-
lyp gecirilydr. Anabolizm we katabolizm hadysalarynyn gecisinde
cykyan we sindirilyén energiyanyn tapawudynyi esasynda emele ge-
len (tygsytlanan) energiyanyn hasabyna bolsa, beden 6ziinin is alyp
barmaklyk miimkingiligini berjay edyér.

Seylelikde, katabolizmin we anabolizmiii biri-biriniii gec¢yédn
ugurlarynyn ters akymyna geg¢mekligi energiya nukdaynazardan
miimkin déldir.

Ikinjiden, katabolizm we anabolizm hadysalary 6zlerinini gegis-
lerinde her hadysa mahsus bolan sazlasdyrys mehanizmleri bilen
kadalagdyrylyar. Bu mesele boyunca belli bir derejede kyngylyk
doreyir. Eger-de belli bir anyk birlesméniin dargayysy we onun bio-
sintezi, ikisi-de bir ugur boyunca biri-birinii tersine gecip, birmenzes
metabolitleri doredip we bir diirli fermentlerin gatnagsmaklarynda
gecydn bolsalar, seyle hadysalarda katabolizmi we anabolizmi
ayry-ayry sazlagdyrmaklyk miimkin bolmazdy. Meselem: eger-de
sazlasdyrmaklyk iicin katabolizm hadysanyi tizligini peseldilse, sol
yagdayyn netijesinde anabolizm hadysasynyii tizliginiit hem peselme-
gine alyp barardy we seylelikde hem hadysanyn sazlasdyrylmagyna
miimkingilik déoremezdi.

Sonun bilen birlikde proteinlerin, lipidlerit we polisaharidlerin
katabolizmi we olaryn anabolizmi her birine mahsus bolan 6zbolusly
ugurlar bilen gegyirler. Emma 6yjik madda calsygynda, katabo-
lizm we anabolizm ugurlary biri-biri bilen katabolizmin {i¢iinji we
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anabolizminint hem birinji basgancagynyn iisti bilen 6zara baglany-
sykdadyr. Uckarbon tursy halkasy metabolizm o6zgerismelerinde
katobolizm hadysasynyn we onuii anabolizminin gegisinde bir diir-
li metabolitlerin gatnagmaklary bilen we birmenzes fermentleriii
katalizirlesdirmeginde iki hadysa hem gecyér.

Sonuii iicin hem madda calsygyn bu basgancagyna metabolizmin
merkezi basgangagy ya-da metabolizmin amfiboliki basgancagy diyil-
var. Seylelikde, tickarbon tursy halkasy madda calsyk hadysasynda
bir wagtyn 6ziinde iki funksiyany, yagny katabolizm we anobolizm
funksiyany yerine yetiryér.

I-nji ¢yzgy
Proteinlerin, lipidlerinn we polisaharidlerii esasy
katabolizm ugurlary

f«){ Proteinler Polisaharidler Lipidler
g
z 4 \ Y
= Aminotursular Monosaharidler Gliserin we yag
tursular
24
S
=
<
&n
3
el
A Asetil-KoA
= /’
g
<
z \/\ Kreth‘ Co,
; halkasy
H,0

I-nji ¢yzgydan gorniisi yaly proteinleriii, polisaharidlerin
we lipidlerinn katabolizminde iki esasy ugry bellemeklik zerurdyr:
0zbolusly we onuil umumy ugurlary. Aminotursularyi, monosaha-
ridlerin, gliserinin we yag tursularyn piruwata ya-da asetil-KoA
owrllisleri biri-birine mefnizes bolman, her haysy o6zbolusly, sol
birlesme iigin mahsus bolan ugurlar bilen gecyérler. Piruwatyn okis-
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lenme dekarboksilirlesmegi bilen asetil-KoA owriilmegi we asetil-
KoA hem Krebsin halkasynda suwa we komiirtursy gazyna dargaysy
katabolizmint umumy ugrudyr.

Katabolizmin 6zbolusly ugrunda her bir aminotursy {i¢in, dine
sol aminotursa mahsus bolan ugur boyunga piruwada ya-da asetil-
KoA owriilyar. Asetil-KoA-nynt hem sofiky maddalara (CO,, H,0)
dargamagynda, piruwat haysy birlesmeden, yagny monosaharidler-
den, aminotursulardan ya-da gliserinden emele gelendigini beden ta-
pawutlandyrmayar. Piruwatyn ¢esmesine garamazdan onun okislen-
me dekarboksilirlesmesi birmenzes ge¢yir. Seyle hem asetil-KoA-nyn
dargaysyny gorkezmek bolar. Beden asetil-KoA-nyn dargaysynda,
onunl haysy birlesmeden we nihili yol bilen emele gelendigini say-
garmayar we ol hadysa hem birmenzes gegyir. Sonun iicin hem
piruwatyn we asetil-KoA-nyn dargayys ugurlaryna katabolizmin
umumy ugurlary diyilyér.

1.8. Asetil - KoA

Bedende esasy iymit maddalaryn katabolizm ugry XX asyryn
30-njy yyllarynda owrenilip baslanyar. Bu meseldni anyklamak-
da O.Warburgyn, A.Sent-Dierdiniii, G.Krebsini, S.Sewerinin we
basgalaryn geciren isleri ginden yardam edendir. Sol islerin esasynda
proteinlerin, polisaharidlerin we lipidlerin bedende dargamaklygy
bilen olaryfi &hlisi hem sirke tursusyny (CH,COOH) emele getir-
megine alyp baryar diylip, nazary taydan umumy netijd gelinyar.
Emma tejribe barlaglaryn netijeleri 6yjiikde, umuman, bedende sir-
ke tursusy erkin yagdayda, CH,COOH gorniisinde dus gelmeyar we
onun mukdary hem amaly taydan nola dendigini gorkezdiler. Soiira
bedene (Oyjlige) goyberilen sirke tursusy Oyjiik madda calsygyna
gatnasmayar. Seylelikde, nazaryyet pikirler 6ziinin tejribe tassyklan-
masyny alyp bilmedi we netijede nazaryyet bilen tejribdnin arasynda
gapma-garsylygyn doremegine getirdi. Bu mesele 1947-1950-nji
yyllar aralykda Lipman we onun kérdesleri tarapyndan gegirilen
barlaglaryi netijesinde ¢oziilydr. Lipman we onun kiardesleri bedende
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sirke tursusy haysy-da bolsa ki¢i molekulyar, termostabil faktor bilen
birlesen yagdayda doredilydndigini kesgitlediler. Sol birlesmede sir-
ke tursusy asetil galyndy gorniisindedir. Alymlar ol termostabil mad-
dany ayryp aldylar, onun himiki gurlusyny 6wrendiler we koferment
A ya-da koenzim A diyip atlandyrdylar:

NH,

|

/\/\\

N OH

| || H/ \4 |

c\ /c— \ / ~CH,-0-P=0
|
\ CH-CH (@]
o |

OH OH HO-P=0
|
CH,0
|

|
HS - CH, -~ CH,~NH - C - CH,~ CH, -NH - C - CH - C - CH,

I [
o) O OH CH,.

Koenzim A

Koenzim A gysgaldylan gorniisde KoA belgisi bilen hem belle-
nilydr. Onun esasy wezipesi birlesmelerin arasynda asetil galyndyny
ya-da asetil toparjygy gatnadyjy bolup hyzmat etmekden yba-
ratdyr. Gurlusy boyunga adenil tursusyndan, suwda ereydn wita-
mini pantoten tursusyndan we tioetilaminden duryar. Tioetilamin
sisteinin dekarboksilirlesen Oniimidir. Asetil toparjyk tioetilaminin
galyndysynyn SH-toparjygynyn iisti bilen, tioefir baglanysyk bilen
birlesyar we asetil-koenzim A emele getirilyar. Seylelikde, koenzim
A gysgaldylan gorntisde seyle bellenilyér:

HS-KoA, asetil-koenzim A hem
CH,—-C—-S-KoA.
ICI)

Proteinlerini, polisaharidlerin we lipidlerin bedende dargamagy
netijesinde asetil-KoA emele gelis yollary diirli-diirliidir we sol sebép-
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den-de ol birlesmelerin dargayys ugurlaryna katabolizmin 6zbolusly
ugurlary diyilydr. Bedende asetil-KoA-nyn asetil galyndysynyi
komiirtursy gazyna we suwa dargamaklygy, proteinlerden, polisaha-
ridlerden we lipidlerden emele gelen asetil-KoA-nyn &hlisi birmerizes,
bir yerde we bir yol boyunca gecyér we olar tapawutlandyrylmayar.
Sonun ti¢in hem asetil-KoA-nyn dargayys ugruna katabolizmifi umu-
my ugry diyilyar.

1.9. Piruwatyn okislenme dekarboksilesmesi

Yokarky ¢yzgyda gorkezilisi yaly monosaharidler, sol sanda
glyukoza, gliserin we birnd¢e aminotursular, 6zlerinin katabolizminin
ikinji basgancagynda asetil-KoA owriilmezinden Oniirti piru-
wata Owriilydrler. Sofira piruwat okislenme dekarboksilirlesme
reaksiyanyn netijesinde asetil-KoA owriilyidr. Seylelikde, bu hadysa
hem katabolizmin umumy ugrudyr (2-nji ¢yzgy).

2-nji ¢yzgy
Piruwatyﬁ esasy g:alysma ugurlary
Glyukoza Gllserln
| Aminotursular Laktat |
Plruwat
| Etanol \>CO Oksaloasetat |
CO2
| Asetil—KoA |

Cyzgydan gorniisi yaly piruwat aminotursularyn, glyukozanyn
we gliserinin dargaysynda emele gelydr we olarynn doreysine hem
gatnasyar. Haywan bedeninin birnd¢e dokumalarynda, ol dokumalaryn
yokary igjenlesmeginde doreyén kislorod yetmezgiliginde, sol sanda
myssanyn glycli we dowamly yygrylmagynda, glyukozanyn darga-
magynda emele gelen piruwat okislenip yetismén laktata owriilyér.
Laktat madda ¢alsygynyn petigidir we ondan ¢ykalga dinie piruwata
owriilmeklik bilen miimkindir. Birndce ki¢i bedenlerde, sol sanda spirt-
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leme tursamany doredyén kigi bedenlerde piruwat dekarboksilirlesip
etil spirtine hem owriilyédr. Piruwaty karboksirlesme reaksiyanyn
netijesinde oksaloasetata we onun iisti bilen hem malata dwriilmek-
lik miimkingiligi-de bardyr. Oksaloasetat we malat Oyjilk madda
calsygyny gec¢irmeklikde ifi bir gorniikli yollary eyeleyérler.

Kislorodly yasayan bedenlerin @hli dokumalarynda, umuman,
biitinley piruwatyn c¢alsygy, onun okislenme dekarboksilirlesmesi
bilen baglanysyklydyr. Piruwatyn okislenme dekarboksilirlesmesini
umumy we jemleyji gérniisde seyle yazmak bolar:

piruwat + NAD + HS-KoA — Asetil-KoA + NADH, + CO,,.

Emma bu hadysa kop fermentli toplanma bolan piruwatdegid-
rogenaza ferment ulgamynyn gatnagmagynda Orén ¢ylsyrymly geg-
yar. Su reaksiyanyn gegisinde piruwatyn karboksil toparjygy ko-
miirtursy gaz gorniisinde bosayar we onun asetil galyndysy bolsa
asetil-KoA-nyn diiziimine giryar (3-nji ¢yzgy).

Piruwatdegidrogenaza toplanmanyi diiziimine ii¢ ferment we
birndge koferment toparjyklary girydr: piruwatdekarboksilaza (E)),
lipoatasetiltransferaza (E,) we lipoamiddegidrogenaza (E,). Kofer-
mentler: tiaminpirofosfat (TPF), FAD, NAD, HS-KoA we lipoat. Su
yokarda gorkezilen fermentler we koferment toparjyklary birlesip fer-
ment toplanmasyny doredydr we 6ziiniii 6lgegi boyunga ribosomyn
Olceginden-de yokary bolejikdir. Molekulyar agramy 7-10 million
daltona dendir. Piruwatdekarboksilazanyni (E,) kofermenti tiamin-
pirofosfat, lipoatasetiltransferazanynn (E,) diiziimine degidrolipoat
we lipoamiddegidrogenazanyti (E,) diiziimine hem FAD giryir. De-
gidrolipoat disulfid toparyny saklayan halkadan we gapdal zynjyr-
dan duryar we Oziininn karboksil toparjygy bilen, fermentinn peptid
zynjyryndaky liziniii galyndysyndaky E-amino toparjygynyn iisti bi-
len amid baglanysygy bilen birlesyar:

S—CH,
N |
_CH, ITIH
S—CH-CH,-CH, - CH,-CH,-C—NH - (CH,), - CH
y) (|3 =0

Degidrolipoat Lizinin galyndysy




30 I bap

Umuman, hadysa 5 basgancak boyunca gecyér:

1. Piruwat piruwatdekarboksilaza (E,) fermentifi diiziimindaki
tiaminpirofosfat bilen tisirlesydr we tiaminpirofosfatyin gidroksietil
onlimi emele gelyér:

O OH

| \
CH,-C-COOH +E, - TPF — CH, - CH - TPF - E, + CO,.
Piruwat

2. Piruwatdekarboksilazanyn diiziimindéki tiaminpirofosfat bi-
len baglanysykly gidroksietil galyndy sol fermentin tisirinde lipoata-
setiltransferazanyf (E,) diiziimindéki okislenen gorniisindéki lipoata
gecirilydr. Netijede asetil galyndy doreyir we asetiltioefirli lipoatyn
gaytarylan gorniisini emele getiryér:

CH,
|

CH, C=0

| S - CHZ\ | /E,
E -TPF-CH + | /CH2—> S—CH\ +E, - TPF.

| S - CH\ > CH,

OH E, HS - CH,

Gidroksietil - TPF Asetillipoat

3. Lipoatasetiltransferazanyn gatnasmagynda onun diiziimindaki
asetil galyndy HS-KoA gecirilydr we doly gaytarylan, ditiol gorniisde
fermentin lipoil toparjygy dikeldilyér:

f“} ?2

C=0 HS-CH CH,

\ /E, | |

S—-CH + HS — KoA — CH,+C=0
SCH |
ya 2

HS — CH; HS -CH, S-KoA.
Asetillipoat Lipoat
(gaytarylan)

4. Gaytarylan lipoatasetiltransferaza (degidrolipoilasetiltran-
sferaza — E)) lipoamiddegidrogenazanynn (FAD kofermenti) gat-
nagmagynda okislendirilip wodorodyn iki atomy FAD-a gegi-
rilyér:
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HS - CH S-CH N
| +E,~FAD — | CH,+E,—-FAD - H,.
CH, S— CH/
\
HS - CH,
Lipoat

5. Gaytarylan FAD - H, iki wodorod atomyny NAD-a berip okis-
lenen gorniisine gecyér:
NAD NAD - H,
E,~FAD - H, " E,- FAD

3-nji ¢yzgy
Piruwatyi okislenme dekarboksilirlesmesi
0
C=0
0 | _E HS—KoA
S—-CH
| ~c
CH,~C-COOH~_,E,~TPP sl H, CH,
OH e |
| C=0
CO,” "CH,-CH-TPP-E, E, |
< (|:H S-KoA
N
| cH,  E
S-CH; |
HS-CH
|
CH,
E-FAD - H, |

E,-FAD HS-CH,

NAD ~ NADH,.

B, witaminifi (tiaminifi) yetmez¢iliginde bedende piruwatde-
gidrogenaza toplanmasy doremeydr we netijede piruwatyn dekar-
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boksilirlesme hadysasy togtadylyar. Bedende, esasan-da beyni
dokumasynda, energiya yetmezciligine getirydr. Sebdbi beyninin
esasy energiya ¢esmesi uglewodlaryn, sol sanda piruwatyn kislo-
rodly okislenme yoludyr we sonun ii¢cin-de beri-beri keseline alyp
baryar.

1.10. Piruwatyn okislenme
dekarboksilirlesmesinin sazlasygy

Piruwatyn okislenme dekarboksilirlesmesi bedende in bir
esasy energiya oOndiiriji birlesme bolan asetil-KoA-nyn déreme-
gi bilen baglanysykly hadysa bolany ii¢in, piruwat uglewodlaryn,
lipidlerin we aminotursularyin dargaysynda esasy birlesme bo-
lanlygy sebédpli, bu hadysa yokary derejede sazlasykly gecyin
hadysadyr. Hadysanyn sazlasygy piruwatdegidrogenaza fer-
ment toplanmasynyn iisti bilen {ipjun edilyir. Eger-de mitohon-
driyada esasy energiya yygnayan birlesme, ATF-in mukdary
yokary bolsa, energiya Ondiriji birlesme asetil-KoA-nyn hem
mukdary yeterlik derejede yokarydyr. Sonun {licin hem asetil-
KoA-nynn doremegi, sol sanda piruwatdan hem togtadylyar.
Seylelikde, ATF piruwatdegidrogenazanynn polozitel modulya-
torydyr. Kinaza piruwatdegidrogenazanyi isjenn merkezindéki se-
rini fosforlasdyrmak ticin ATF ulanyp, fermentin isjeii bolmadyk
gorniisi bolan fosfopiruwatdegidrogenaza dwiiryér.

Eger-de 0Oyjiikde ATF-in mukdary peselse, isjen dal
gorniisi  igjenlesydr. Bu yagday piruwatdegidrogenazany
ingibirlesdirydn, onufl isjen merkezinddki fosfat toparjygy
suwlagdyrma yoly bilen ayyrmaklygyn netijesinde gecyar.
Ol reaksiya fosfopiruwatdegidrogenazanyn fosfatazasy ta-
rapyndan katalizlesdirilydr. Fermentin isjeniligine kalsiynin
iony tdsir edyédr. Piruwatdegidrogenazanyin kinazasy we
fosfopiruwatdegidrogenazanyi fosfotazasy piruwatdegidrogenaza
toplanmanyn diiziimine giryér. Seylelikde, piruwatdegidrogenaza
agirt uly ferment toplanmadyr (3-nji ¢yzgy).
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3-nji ¢yzgy
Piruwatdegidrogenazanyii isjenliginii sazlanys mehanizmi
Piruwatdegidrogenaza
H.PO (defosforlasan isjen gorniisi) ATF
3t My
Piruwat-
Ca? NAD - H, degidrogenazanyii
Fosforpiruwat Mg* kinazasy
degidrogenazanyi
fosfatazasy Piruwatdegidrogenaza ADF

(fosforlasan isjen dél gorniisi)

1.11. Krebsin iickarbon tursy halkasy

1935-nji yylda Sent-Dyordi owradylan myssa az mukdarda suk-
sinat ya-da fumarat gosulsa, owradylan dokumanyn kislorod sindiris
ukyplylygynyn birndce esse artyandygyny anyklady. Bu barlagyn
netijesi Gans Krebsin iinsiini 6ziine ¢ekyar we ol alym bu hadysany
yzygiderli we cunnur dwrenmdge baslayar. Gegirilen barlaglaryn
esasynda Krebs 1937-nji yylda su asakdaky netijelere gelyar:

1. Owradylan myssa suksinat, fumarat, malat, oksaloasetat,
a-ketoglutarat, sitrat, izositrat we sis-akonitat yaly iki- we tigkarbon
tursulary gosulsa, sol gosulan tursularyn okislenmegi ti¢in zerur bolan
kislorodyn mukdaryndan birndge esse kop mukdardaky kislorody sol
tiwelen dokuma sindiryar.

2. Owradylan dokuma yokarda gorkezilen iki- we tickarbon tursu-
lardan basga, sunun yaly tursular gosulsa beyle netije yilize ¢gykmayar.

3. Eger-de owradylan dokuma suksinaty fumarata okislendiryan
suksinatdegidrogenaza fermentin ingibitory malonat gosulsa, owrady-
lan dokuma kislorod sindiris hadysasyna yardam edyan yokarky iki-
we Uckarbon tursularynn haysysynyn gosulandygyna garamazdan, ol
gursawda madda okislenme hadysa peselyar. Gursawda hem sitratyn,
suksinatyn we @-ketoglutaratyin mukdarlary yokarlanyarlar.

Su barlaglardan alnan maglumatlara esaslanyp, Krebs seyle
netijd gelyir: yokarda atlary tutulan iki- we tickarbon tursularyn

3. Sargyt Ne 981
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gatnagmagynda, owradylan dokumada madda dargamagy bilen
baglanysykly haysy-da bolsa bir icki birlesmanin okislenmesi iipjiin
edilydr we ol hadysa 6ziinin gecisi boyunca hem yapyk hadysadyr.
Krebsin pikirine goré, piruwatyil dargamagyndaky doreydn endogen
birlesme hem sirke tursusydyr diyip ¢ak edyir. Soira iki- we tickar-
bon tursularyn gurlus formulalaryny ulanyp, sirke tursusynyn suwa
we komiirtursy gazyna dargayys hadysasynyi himiki ¢yzgysyny islép
diizyar we ol sekili sitrat halkasy diyip atlandyryar. Gegen asyryn
ellinji yyllarynda bu hadysa gowy 0wrenilyir, onla gatnagyan ferment-
ler we beyleki maddalar agylyar. Limpan tarapyndan bu hadysa sirke
tursusy gatnagman, onui igjen gorniisi asetil-KoA-nyn gatnasyandygy
gorkezilyar.

Seylelik bilen yasaysyn i bir wajyp hadysasynyn birinini
molekulyar gecis yoly anyklanyar we 1953-nji yylda Krebs bilen
Limpana Nobel bayragy berilmeklik bilen tamamlanyar. Bu hadysa
vapyk gecyén halka gorniisindedir. Sonun iicinde bu hadysa sitrat
halkasy, tigkarbon tursy halkasy ya-da difie Krebsin halkasy hem
gelyédndikligi ticin we madda calgygynda esasy iymit maddalaryn,
yagny polisaharidlerin, lipidlerinn we proteinlerini soitky maddalara
cenli harglanyan yeri bolandygy ii¢in madda calsygynyn «gazany»
hem diyilydr. Bu hadysanyn 6yjiikde gecyian yeri hem mitohon-
driyadyr.

Hadysa sekiz basgancak boyunca gecyidr we asetil-KoA-nyi
asetil galyndysy oksaloasetata birlesip sitraty emele getirmek bilen
baslayar. Reaksiya sitratsintaza tarapyndan katalizlesdirilyar:

COOH
COOH |
| CH, HO HSKoA CH,
CH | |
L+ o N7 5 HO-C-COOH
C=0 | |
| S-KoA CH,
COOH |

COOH

Oksalasetat Sitrat
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Emele gelen sitrat akonitatgidrataza fermentin katalizlesdirme-
ginde sis-akonitatyn iisti bilen izositrata dwriilyér:

COOH H,0 COOH H,0 COOH
C|H2 ) ‘CHZ / EHZ
HO--COOM Ccoon = H--coom
o Cn DV HO-C-H
C|OOH H,0 COOH H,0 |COOH
Sitrat Akonitat- sis- Akonitat- Izositrat
gidrataza akonitat gidrataza

Hadysa suwun gaydymly birlesmegi bilen iipjiin edilyar:

Izositrat

HO HO
Sitrat < Sis-akonitat
H,O H,O
Indiki 6zgerismede izositrat izositratdegidrogenaza ferment tara-
pyndan okislendirilyédr we dekarboksilirlesdirilydr. Netijede izosistrat

a-ketoglutarata dwriilydr we komiirtursy gazy hem-de iki wodorod
atomy NAD - H, gorniisinde bosayar:

COOH COOH
| NAD - H, Co, |
CH, NAD CH,
| j |
H-C-COOH \_ / ., CH,
| T
HO-C-H C=0
| |
COOH COOH
Izositrat

a-ketoglutarat

Izositratdegidrogenaza 6ziinin kofermentine goréd iki gorniisde-
dir: NAD-garasly we NADF-garasly izositratdegidrogenaza. Mito-
hondriyada iki gdrniisde dus gelyédr, emma kdp mukdary NAD-ga-
rasly izositratdegidrogenazadyr. Fermentin isjenligi iicin Mg** we
Mn?" ionlary zerurdyr. NAD-garasly izositratdegidrogenaza allosteri-
ki fermentidir we aktiwator bolup ADF ¢ykys edyar.
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Emele gelen a-ketoglutarat okislenme dekarboksilirlesme reak-
siyasynyn netijesinde suksinil-KoA we CO, dargayar, iki wodorod
atomy hem NAD - H, gérniisinde ayrylyar:

a-ketoglutarat + HS-KoA + NAD — suksinil-KoA + NAD - H, + CO,

Bu hadysa piruwatyn okislenme dekarboksilirlesmesi yaly 6rdn
cylsyrymly ge¢yan reaksiyadyr. Katalizlesdiryan fermenti a-ketoglu-
taratdegidrogenaza, piruwatdegidrogenaza yaly ¢ylsyrymly ferment
toplanmasydyr. Ol toplanmanyn diiziimine ii¢ 6zbolusly ferment gir-
yar we piruwatdegidrogenazanyn diizimine giryédn diirli koferment-
ler (tiaminpirofosfat, HS-KoA, Mg?*, NAD, FAD we lipoat) hem gir-
yarler.

Suksinil-KoA makroergiki birlesmedir. Onun tioefir baglany-
sygynyil suwlagmasy energiya ayrylmaklyk bilen ge¢yédr. Suksinil-
KoA-da HS-KoA bosamagynda, ayrylyp ¢ykyan energiya guanozin-
difosfatynn (GDF) fosforlasyp guanozintrifosfat (GTF) gornusinde
toplanmagyna alyp baryar:

suksinil-KoA + H,PO, + GDF — suksinat + HS-KoA + GTF.

Hadysany katalizlesdiryén fermenti suksinil-KoA-sintaza suk-
sinil-KoA-dan suksinaty bosatmak bilen birlikde GTF-iii substrat
fosforlasma yoly bilen déremegini hem berjay edyar. GTF-ddki mak-
roergiki fosfat sonundan ADF berilyir:

GTF + ADF < GDF + ATF
COOH COOH
| H,PO, HS-KoA |
CH, CH,
| |
CH, CH,
| |
C=0 GDF GTF COOH
|
S-KoA
Suksinil-KoA Suksinat
ATF ADF

Hadysanyn indiki basgangagynda suksinat degidrirlesmek
bilen fumarata dwriilyir. Ozgerisme suksinatdegidrogenaza tara-
pyndan katalizlesdirilyér. Fermentin kofermenti FAD bolup duryar.



Madda ¢alsygy 37

Fumarat gaydymly suwy (gidratirlesmek) birlesdirmek bilen, fu-
maratgidrataza fermentinin tisirinde alma tursa (malata) dwriilyér.
Ol ferment 4 subbirlikden duryar we ona koferment gatnasmayar.
In ahyrky basgangakdaky hadysasy NAD-garasly malatdegidro-
genaza tarapyndan katalizlesdirilydr. Netijede malat oksaloasetata
owrlilyér:

COOH FAD FAD-H, COOH H,0 COOH NAD NAD - H, COOH

T N Sy A, CHOH %

2

| I

CH, CH ¥ CH CH2

| | | |
COOH COOH HO COOH COOH.
Suksinat Fumarat Malat Oksaloasetat

Krebsin tickarbon halkasynyn jemini jemlesek, bu yapyk hal-
ka gorniisinde gegydn hadysanyn netijesinde asetil-KoA-nyn asetil
galyndysy dargap komiirtusy gazyn iki molekulasyny we dort yerde
wodorodyi ikisi, jemi 8 wodorod atomy ayrylyar. Onui ikisi bir yer-
de gaytarylan FAD-H, gorniisinde we beylekeleri ti¢ yerde gaytarylan
NAD-H, gorniisinde ayrylyar.

1.12. Krebsin iickarbon tursy halkasynyn
sazlasygy

Ahli hadysalarda bolsy yaly sitrat halkasynda sazlasygy
hadysanyn basyny baslan reaksiyanyn tizligini tytgemeklik bi-
len umumy hadysa sazlasdyrylyar. Seylelikde, sitratsintetazanyin
reaksiyasynyn tizliginin {sti bilen sazlasdyrma hadysa berjay
edilydr. Ol fermentin igjenligi, reaksiya gatnasan asetil-KoA we
oksaloasetatyit mukdaryna baglydyr. Oz gezeginde asetil-KoA-ny#i
mukdary piruwatdegidrogenaza ferment yygnanysygynyn isjenligi
bilen baglanysyklydyr.

Oksaloasetat 6z gezeginde piruwatdan, onuil karboksirlesmegi
bilen emele gelyar:
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COOH
Co, |
CH, CH,
| |
C=0 C=0
| |
COOH COOH
Piruwat Oksaloasetat

Bu reaksiya piruwatkarboksilaza tarapyndan katalizlesdirilyar.
Ol ordn ¢ylsyrymly fermentdir, molekulyar agramy 650000-¢ dendir,
diiziimi 4 subbirlikden gurulyar we her subbirlige biotin toparjygy gir-
yar. Fermentin polozitel modulyatory bolup asetil-KoA ¢ykys edyar.
Seylelikde, oyjiikde asetil-KoA mukdary kopelse fermentin igjenligi
yokarlanyar we sitratsintazanyn substratynyn mukdarynyn artmagyna
alyp baryar.

Sitratsintetazanyn isenligine suksinil-KoA-nyii mukdary hem
belli bir derejede tésir edyar. Onun mukdarynyn képelmegi fermentin
ingibirlesmegine alyp baryar. Umuman, 6yjliikde piruwatyn, asetil-
KoA-nyn, laktatyn mukdary belli bir derejede saklanylyar. Sebébi

HS-K,A
sitrat
Asetil-K A \
oksaloasetat 1zQsttrat
NADH2 NAD
NADH,
NAD CO;
malat a-ketoglutarat
NAD
HS-K,A
fumarat suksinil-K A NADH,
CO,
H,PO,
FADH, S}E}VATF
suksinat TF
FAD HS-K,A  ADF

4-nji ¢yzgy. Krebsin iickarbon tursy halkasynyn umumy sekili
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olaryii calysmalary bilen baglanysykly dhli hadysalar 6zara sazlagyp
gecyirler (4-nji ¢yzgy).

Sitrat halkanyn sazlagygynda izositratdegidrbgenazanyn belli
bir &hmiyeti bardyr. Sol sanda gaytarylan NAD we NADF fermentin
otrisatel modulyatory bolup tisir edyirler. Yene-de bir bellemeli zat,
ol hem halkadaky birné¢e birlesmeleri basga hadysalary iipjiin etmek
ticin-de harclandyrylyar. Seyle yagdayda halkanyn gabadyny doldur-
makda piruwatkarboksilazanyi &hmiyeti uludyr. Emma bu fermentin
onlimi — oksaloasetatyn mukdary mitohondiyada 6rdn pesdedir we
madda ¢alsygynyn sertlerine baglydyr.

1.13. Krebsin iickarbon tursy halkasynyn
anabolizmde dhmiyeti

Bu madda ¢alsyk halkasy aralyk calysmanyn merkezi basganca-
gydyr. Bu hadysa bir wagtyn 6ziinde katabolizmde i1l sofiky, tamam-
layjy basgancak bolsa, anabolizmde baslangy¢ basgancakdyr, yagny
polisaharidlerin, protein molekulalarynyii we lipid toplanmalarynyn
monomer birliklerini (aminotursulary, monosaharidleri, gliserin we
yag tursularyny) emele getirmekde madda ¢esmesi bolup hyzmat
edyér. Su nukdaynazardan seredilende, sitrat halkanyn birndge aralyk
birlesmeleri, gogsmaca hadysalara-da gatnasmaklarynda, halkadan
cekilip aminotursularyii, monosaharidlerin we beyleki birlesmelerii
doremegini tipjiin etmeklige gatnasyarlar. Esasan-da a-ketoglutarat,
suksinat we oksaloasetat aminotursularynn doremegine, suksinil-KoA-
gemoglobinii we oksaloasetat hem fosfoenolpiruwatyn isti bilen
monosaharidlerin we gliseriniii doremegine gatnasyarlar.

Osiimliklerde we birnige kici bedenlerde sitrat halkasyna bel-
li bir reaksiya girizilmeginiii netijesinde halkada asetil-KoA-dan
uglewodlaryn déremegine gatnasyan suksinatyin molekulasy doredil-
yar. Sitrat halkanyn seyle 6zgerisen gorniisine glioksilat halkasy diyil-
yar. Bu halkada asetil-KoA oksaloasetat bilen birlesip sitratsinteta-
zanyn tésirinde sitrat emele getirilydr. Sitrat hem akonitazanyn
tésirinde izositrata Owriilydr. Izositrat izositratdegidrogenazanyin
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katalizlesdirmeginddki dekarboksilirlesme O6zgerisme gatnagmayar.
Emma bagga bir fermentinl — izositratliazanyn katalizlesdirilmeginde
izositrat suksinata we glioksilata dargayar:

COOH

| COOH

CH, | H
| CH, |

H-C-COOH E—— + C=0
| CH, |
HO-CH | COOH

| COOH

COOH
Izositrat Suksinat Glioksilat

Glioksilat sonra asetil-KoA-nyn molekulasy bilen birlesip ma-
lata owriilyar. Owriilis malatsintetaza tarapyndan katalizlesdirilyr

H,O \

sitratsintaza HS-K,A

oksaloasetat sitrat
NADH,
— akoritaza
<+—malatdegirogenaza
NAD
malat _ izositrat
Izositrat
HS-K A -liaza —>,

Malat-sihtaza

gliosilat
CH,
[
C=0
\
S-KyA
5-nji ¢yzgy. Glioksilat halkanyn sekili

Suksinat
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(5-nji ¢yzgy). Sitrat halkasyna mahsus bolan malat okislenip oksalo-
asetata Owriilyér:

H HS-KoA COOH

H,0

| CH, |
C=0 | \ CH,
| + C=0 > |

COOH | CHOH
S-KoA |
CHOH
Glioksilat Asetil-KoA Malat

Hadysanyn jemini seyle gorkezmek bolar:

2CH,~CO-S—KoA +2H,0 + NAD —
— HOOC—CH,~CH,~COOH + 2HS-KoA + NAD - H..

1.14. Bedende okislenme - gaytarma
hadysalary (dokuma dem alsy)

Janly-jandarlarda kislorodyn gatnagsmagynda, okislenme hady-
sasynyn netijesinde, organiki birlesmelerin dargadylyp bedenden ko-
miirtursy gazy we suw gorniisinde ¢ykarylmagyna dokuma dem alsy
diyilydr. Dokuma dem alsynyn derejesi diirli agzalarda we dokuma-
larda diirli-diirliidir (3-nji tablisa).

3-nji tablisa
Agzalarda we dokumalarda kislorod sindirilisinin
dhmiyeti (sagatda 1 mg gury dokumanyii mkl O, sifidirilisi)

Dokuma O,, mkl Dokuma O,, mkl

Goziif retina gabygy 31 |Oyken 8
Bowrek 21  |Yatgy 7
Bagyr 15 |Garynasty méz 6
Galkan gorniigli miz 13 | Yiirek (dyng wagtynda) 5
Beyninin gabygy 12 |Sink myssasy (dynglykda) 3
Gipofiz 12 |Deri 0,8
Bowrekiisti méz 10 | Goziun hrustaligi 0,5
Sunk yiligi 9
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Dokuma dem alsynyn netijesinde bedene iymit bilen diisyin
ahli organiki birlesmeler, sol sanda uglewodlar, proteinler we lipid-
ler, okislenme hadysasynyn {isti bilen termodinamiki taydan dur-
nukly birlesmeler — komiirtursy gazyna we suwa cenli dargap harg-
lanyar.

Glyukozanyil bedende dargaysyna seredelin:

C.H 0, + 60, — 6CO, + 6H,0.

671276

Bu umumy denileme. Emma hakykatdan glyukozanyn bedende
dargamagy iki umumy ugurlar bilen gegyar. Ilki glyukoza kislorodyn
gatnasmazlygynda degidrirlesip komiirtursy gazyna dargayar:

C,H,,0, +6H,0+ 12R — 6CO, + 12RH,.

671276
Glyukozanyin degidrirlesmesiniii netijesinde gaytarylan birlesme
emele gelyér. Sonira ol gaytarylan birlesme kislorod bilen okislenip
suw emele gelyar:
12RH, + 60, — 12H,0 + 12R.

Seylelikde dokuma dem alsynda sindirilyén kislorod organi-
ki birlesmanin wodorod atomyny okislendirip suwy emele getiryar.
Komiirtursy gazy okislenydn birlesménin uglerod atomynyn, sol
birlesmedéki kislorodyn hasabyna emele gelyér.

1.15. Okislenme — gaytarma hadysalary barada
diisiinje

Okislenme hadysasy himiya ylmyny1 biitinley dowamynda 6zii-
ne alymlaryn {insiini ¢ekip gelipdir. XVIII asyrda kislorodyn agy-
Imagy bilen, sol elementin gatnagsmagynda geg¢yin Ozgerismeleri
okislenme hadysalary diylip diisiindirilydr. XIX asyryn ayagynda
W. Ostwald okislenme hadysany erginde 6wrenmek bilen netijd ge-
lyér, yagny okislenme 6zgerisme mydama okislenydn maddanyn
polozitel walentliginin artmaklygyna alyp baryar. Dogrudan-da,
okislenme hadysanyn netijesinde okislenydn maddanyn poloZitel
walentligi kopelydr. Meselem: kiikiirt okislenip, onuf ikili oksidi
emele gelyar:
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$°+0, - S¥0,.

Kiikiirt nol walentlilikden 4 polozitel walentlilige dwriilyér.
Ya-da yene bir mysal:
C°+ 20, — C*0.

Sonira
C*0 +120, — C+0,.

Uglerod ilki nol walentlilikden uglerodyn oksidinde iki polozitel
walentli yagdaya gecyir. Sofira yene-de okislenip uglerodyn ikili ok-
sidinde 4 polozitel walentli bolyar.

Okislenme hadysa gatnasyan elementleriii atomlarynyn polozitel
walentliliginiii artmaklygy, ol elementin atomynyn oOzgerigsminiil
netijesinde 6ziiniii walentlik elektronlaryny yitirmekleri bilen bag-
lydyr. Seylelikde, okislenme hadysasy maddanyn elektron yitirmegi-
dir. Okislenyidn maddadan ayrylan elektron beyleki bir, ikinji madda
birlesydr, onla gaytarma hadysasy diyilyér. Seylelikde, reaksiyanyn
netijesinde bir birlesménin molekulasyndan ikinji birlesménin mole-
kulasyna elektronlaryni gecirilmekleri bilen ge¢yédn hadysalara okis-
lenme-gaytarma hadysasy diyilyar.

Okislenme hadysa difie kislorodynl gatnagmaklygy bilen geg-
min, basga elektrootrisatel elementlerin gatnasmaklarynda hem
gecydr:

2CuCl + Cl, — 2Cu*ClL,

Misinl zakis duzy onun okis duzuna okislendi. Mis bir polozitel
walentlilikden iki polozitel walentlilige ge¢di, yagny misin atomy bir
elektron yitirdi, ol elektronlaryn akseptory (kabul ediji) bolup hloryn
atomy ¢ykys etdi. Su okislenme-gaytarma hadysasy hlor okislendi-
riji (elektronyil akseptory) we misini atomy gaytaryjy (elektronyn
donory) bolup ¢ykys etdiler. Netijede mis okislenyér, hlor bolsa gay-
tarylyar.

Sunun bilen birlikde okislenme hadysasy elektro-himiki nukday-
nazardan birlesmanin elektron yitirmegidir. Elektron bermeklik goni
bir elementin atomyndan ikinji bir elementin atomyna gecirmeklik
bilen hasyl bolyar:

Fe** + Cu" — Fe*" + Cu*'.
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Bu hadysada misinn atomy okislenydr (gaytaryjy) we demrii
atomy gaytarylyar (okislendiriji).

Elektron yitirmeklik wodorod atomyny birlesmeden ayyrmaklyk
(degidrirlesme) bilen hem gecyar:

H,S° — S* +H,.

Kiikiirt elektrony yitirydr (okislenyir) we proton hem sol elek-
trony kabul edip wodoroda gaytarylyar.

Organiki birlesmeler, kopleng, degidrirlesme bilen okislenyaér-
ler. Mysal hokmiinde gidrohinonyni hinona okislenmegini getirip
bolar:

T i
C C
72N
e |
— + H,O
HC CH HC CH
A C 7~ NS 7~
I |
OH O
Gidrohinon Hinon

Bu hadysa iki basgancakda gecyér. Ilki tursynyn dissosiasiyasy
yaly aralyk, durnuksyz birlesme (semihinon) emele gelyér. Semihi-
non hem elektrony yitirip okislenyar:

o1 7 !
C 20 PASN Y
Z N HCZ  TCH HC CH
N R N
HOQ o CH LN C\(lj/
on (5’ 6
Gidrohinon Semihinon Hinon

Elektronlaryn okislenyén birlesmeden jiibiitlesen elektron proton
bilen birlesip, gidrid-iony (H") gorniisinde hem getirilmekligi miim-
kindir.

Seylelikde, okislenme hadysa dine okislenyian birlesme kislo-
rodyin ya-da haysy-da bolsa basga bir elektrootrisatel elementin



Madda calsygy | 4§

atomynyn birlesmegi bilen (himiki nukdaynazardan seredilende) gec-
maén, birlesméanin degidrirlesmegi ya-da gidrid ionlaryn ayrylmaklary
bilen iipjiin edilyar.

1.16. Bedende okislenme reaksiyalaryn
gecisi

Bahyn perekis nazaryyeti. 1897-nji yylda A.N.Bah beden-
de okislenme hadysalaryn gecisi baradaky garayys bilen ¢ykys etdi.
Bu nazaryyete gord bedende organiki birlesmeler goni kislorodyin
gatnasmagynda okislenyérler. Emma dem alys agzalaryn iisti bilen
bedene diisydn howadaky molekulyar kislorod inert birlesmedir we
sonunl licin hem molekulyar kislorod bedende isjenilesyar. Sol se-
biapden-de bu nazaryyete kislorodyn isjenlesis nazaryyeti hem diyil-
yar. A.N. Bahyn pikirine goré, bedende yenil okislenyan birlesmeler
bardyr. Ol birlesmeleri Bah oksigenazalar diyip atlandyryar. Hézirki
wagtyn diisiinjesi boyunga ol birlesmeler fermentlerdir.

Oksigenazalar molekulyar kislorod bilen birlesip perekis oksige-
nazany emele getiryéar:

0O
oksigenaza + O, — oksigenaza ~_ |

Perekis oksigenaza sofira organiki birlesméni okislendiryar:

0]
oksigenaza ~_ |+ organiki birlesme — oksigenaza + okislenen organiki
0] birlesme

Meselem, glisinin dkislenme dezaminirlesmesini glisinoksidaza
molekulyar kislorodyn gatnagsmagynda katalizlesdiryér:

NH, O H

2
| |
CH, L—’C=O +NH,+H,0,
| HO |

COOH COOH
Glisin Glioksilat
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Bu hadusa wodorodyn perekisinin emele gelmekligi bi-
len gecyér. Sol sebdplere gord-de perekis nazaryyeti hem di-
yilyér.

Triptofanyn okislenmesi hem molekulyar kislorodyi gatnasma-
gynda gegyar:

H

H
=z C\ (. _ _ (©) C
HC| ﬁ? |CCHz CH-COOH H(|:4 \|(|3—CO—CH2—CII{ _COOH
NH —l
: NH
HC CoxCH :
%IC{/ E HC§C/C\NH7%H

H

Hadysa triptofanoksigenaza tarapyndan katalizlesdirilyar. Trip-
tofahoksigenaza we glisinoksigenaza molekulyar kislorody isjen-
lesdirydan oksigenazalardyr.

W.I. Palladinin nazaryyeti. Bu nazaryyetin nukdayna-
zaryndan Oyjiikde organiki birlesmelerin okislenmesi kislorodsyz
(anaerob) yagdayda ge¢yir. Okislenme hadysa hem okislenyin
birlesménin degidrirlesdirilmesi bilen berjay edilyir. Okislenyén
birlesmeden (substratdan) elektron wodorod atomy gorniisinde
ayrylyar. Bu hadysasy ki¢ci molekulyar organiki birlesmelerin
(hromogenleriil) gatnagsmaklarynda gecydr. Ol birlesmeler okis-
lenydn maddadan elektronlary we protonlary almak bilen gay-
tarylan gorniisine gecgydrler. Seyle birlesmelere elektronlary
we protonlary aralyk kabul edijiler diyilydr. Bedende organiki
birlesmelerin okislenmesinde kislorodyn wezipesi, sol gaytarylan
aralyk elektronlary we protonlary kabul edijileri okislendirmek-
den ybaratdyr.

Seylelikde, bu nazaryyet boyunca bedende okislenme hadysasy
iki basganc¢ak boyunca gecyar:

l. Kislorodsyz basgancak. Bu basgancakda substrat degidrir-
lesménin netijesinde okislenyir we aralyk elektronlary we protonlary
kabul edijiler gaytarylyar.

2. Kislorodly basgancak. Bu basgancakda bolsa gaytarylan
aralyk elektronlary kabul edijiler kislorod bilen okislendirilyar.
Elektronlar we protonlar kisloroda gowsurylyp suw emele gel-
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yar. Seylelikde, kislorod bedende elektronlaryii we protonlaryn
in sonky akseptorydyr. Aralyk elektronlary we protonlary kabul
edijiler bolsa, gaytarylan gorniisden okislenen gorniise gecyér-
ler.
Su nukdaynazardan glyukozanyn okislensine seredelin (R —
aralyk elektronlary we protonlary kabul edijidir):
kislorodsyz basgangak — C.H ,O, + 6H,0 + 12R — 6CO, + 12RH,

671276

kislorodly basgangak — 12RH, + 60, — 12R +12H,0.

Hazirki zaman nazaryyeti. Bedende goni kislorodyn
gatnagmagynda okislenyén organiki birlesmelerin gorniisleri
orin azdyr. Ahli organiki birlesmeler dyjiikde aralyk elektronlary
we protonlary kabul edijilerin gatnasmaklarynda, kislorodsyz
sertlerde maddanyn degidrirlesmeginde okislenyirler. Bedenin
okislenme hadysasynyn in sonky basgancagynda okislenydn
maddanyn elektronlary we protonlary kisloroda gowsurylyp
sonky birlesme, yagny suw emele gelydr. Elektronlaryn we
protonlaryn aralyk kabul edijileri bedende giniden yayrandyr we
Ozlerinin gurluslary hem-de funksiyalary boynca ii¢ topara bo-
liinyér:

1. Piridingarasly degidrogenazalar;

2. Flawingarasly degidrogenazalar;

3. Sitohromlar.

Bulardan basga-da elektronlary we protonlary kabul ediji bolup
koenzim Q (ubihinon) hem gatnasyar.

1.17. Piridingarasly degidrogenazalar

Bedende organiki birlesmeleri degidrirlesdirip okislendir-
yvan ylzlerce degidrogenaza fermentleri bardyr. Piridingarasly
degidrogenazalarynn diiziimine koferment bolup piridin nukleo-
tidleri, yagny nikotinamidadenindinukleotid (NAD) we nikotina-
midadenindinukleotidfostat (NADF) gorniisinde giryar. NAD we
NADF diiziimine adenil nukleotidi we nikotinamid nukleotidleri
giryarler:
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Nikotinamidadenindinukleotid (NAD)

¢
72BN
HC c—ﬁ—NH,
e
HC CH
" \\N+/
I o |
Cl)—CHz—C\H/ }cl
HO—I|>—0 C—(liH
NH
o OH OH NH:
/S
N—c”
/
HC || ‘
\
N—C CH
HO_II)_O }II o | \N//
— U~
O—CH,—Cl1 11§
c—(le
OH OH

NADF NAD-dan adenilnukleotidin pentoza galyndysynyn
iiciinji uglerod atomynda fosfat galyndy yerlesendigi ii¢in tapawut-
lanyar. Piridin garasly degidrogenazalar iki wodorod atomyny
gaydymly ge¢iryérler. NAD we NADF-iit molekulasynda wodorod
atomlaryny gaydymly kabul etmeklikde nikotinamid galyndysy
igjent funksiyasyny yerine yetiryér. Nikotinamid galyndy okislenyadn
birlesmeden ayrylyp alynyan iki wodorod atomynyn (hakykatdan
bolsa iki elektrony we iki protony) birinji gidrid-iony gorniisinde
(iki elektrondan we bir protondan otrisatel zaryadly iondyr — H")
kabul edyér. Ikinji wodorod atomy — ion (proton) gorniisinde
gursawda galyar. Beyle yagdayy tassyklamak iigin NAD ya-da
NADF gatnasmasynda okislenme hadysasynyil gegydn gursawynda
erginin tursamagyna alyp baryandygyny gorkezmek bolar (pH
peselyédr). NAD-yin gatnasmagynda spirtin aldegide okislensine
seredelin:
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Ié H _H

72N C

OH = —C— ~N

CH +HC C=GNH: e sons HCT CoGENE: g

H o = | 16 i,

R HC C -2¢ 2H'  HC H i
R R

Spirt  Okislenen NAD* Gaytarylan NADH -H*  Aldegid

Gidrid iondaky iki elektronyn biri halkadaky polozitel zaryadly
azot atomyna oturyar. Azot {i¢ walentli yagdaya gecydr, netijede hal-
kadaky jiibiit baglanysyklar tiytgdp dordiinji uglerod atomynda erkin
walentlik peyda bolyar, ol walentlilige hem biitinley wodorod atomy
oturyar.

Piridin garasly degidrogenazalar okislenyan birlesmede iki wo-
dorod atomyny isjenlesdirydr, sofira ol birlesmdni degidrirlesdirip
okislendirydr. Okislenen maddadan ayrylan iki wodorod atomyn
wagtlayyn kabul edijileri bolup hyzmat edyérler. Degidrogenazalaryn
diiztiminde, kdpleng, koferment bolup NAD ¢ykys edyir. Emma bir-
nicelerinde elektronlaryn akseptorlary bolup NADF hem gatnagyar
(glyukozafosfatdegidrogenaza). Kabir degidrogenazalar koferment
edip NAD we NADF hem ulanyarlar (glutamatdegidrogenaza). Piri-
dingarasly degidrogenazalar 0yjiik sitozolynda hem-de mitohondriya-
da yerlesyar.

Sitozolda yerlesydn NAD-garagly degidrogenazalara gliseralde-
gidfosfatdegidrogenaza we laktatdegidrogenaza degisli. Mitohon-
driyada yerlesen piruwatdegidrogenaza, izositratdegidrogenaza,
a-ketoglutaratdegidrogenaza, malatdegidrogenaza, 3-gidroksiasil-
KoA-degidrogenaza, [-oksibutirildegidrogenaza, glutamatdegidro-
genaza we basgalar degislidirler.

Piridinnukleotidtransgidrogenazanyi tdsirinde gaytaryjy poten-
sial NADF-garasly degidrogenazalardan NAD-garasly degidrogena-
zalara gaydymly gegirilip bilyar:

NADF * H, + NAD* — NADF* + NADH,.

4. Sargyt Ne 981
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1.18. Flawingarasly degidrogenazalar

Flawingarasly degidrogenazalarynn diizimine koferment bolup

flawinmononukleotid (FMN) we flawinadenindinukleotid (FAD) gir-
yar:

Flawinmononukleotid (FMN)

IOH
Cle— CHOH — CHOH— CHOH—-CH ~O—P =0
H
C N N OH
72 NARNV/2AN
H,C-C C C C=0
H,C—-C C C NH
N\ AN
A\ C/ N// N\ C/
H [
o
Flawinadenindinukleotid (FAD)
o
/ C\\
on N—cC" N
CH,~CHOH—CHOH—CHOH—-CH; O~P=0 HC\ " |
g N0~ 0 H T_C\ s
Y 0 4
ne-& N NN o HO—IIII’—O —CH— éf R(Ii N
] 0 b on
HC-C

- NH
A %/ \N// \(I%/

(¢}

FMN we FAD diiziimlerine B, witamini girydr. FMN B, wita-
minin (riboflawinifl) fosforlasan isjent gorniisi — riboflawinfosfatdyr.
FAD-yn diiziimi iki nukleotitden, yagny FMN we adenil tursudan
duryar. Iki flawinnukleotidin diiziiminde-de isjen yerjagaz bolup izo-
alloksozin halka ¢ykys edyar.
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R R H
A AN
ZNAANIAN NN
H,C—C C C C=0 H,C=C C C C=
I B = SO Y
<—
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FMN FMN - H,

Izoalloksazin halkasy iki elektrony we iki protony almak bilen
gaytarylan gorniise (FMN - H)) we iki elektrony hem-de iki protony
bermek bilen hem okislenen gorniise (FMN) gecgyir. Seylelikde,
flawingaragly degidrogenazalar iki gaytaryjy potensialy doly alyarlar
we berydérler.

Flawingarasly degidrogenazalar gaytaryjy ekwiwalenti, umu-
my dokuma dem alys diizgiini boyunca (esasanam, FMN-garasly
degidronazalar) NAD - H, degidrogenazalardan alyarlar. Emma
birnd¢e flawingarasly degidrogenazalar elektronlary we proton-
lary goni okislenyédn substratdan-da alyarlar. Muna mysal edip,
suksinatdegidrogenazany we asil-KoA-degidrogenazany getirmek
bolar.

Kébir FAD-garasly degidrogenazalar iki elektrony we iki pro-
tony goni okislenydn maddadan almak bilen goni kisloroda gegiryar.
Meselem: D- we L-aminotursularyn oksidazalary. Netijede suw eme-
le gelyir. Bedende seyle ge¢yén okislenme reaksiyasyna gysga zynjyr
bilen geg¢yin hadysa diyilydr. Bu hadysanyn bedende, okislenme
reaksiyanyil hasabyna, oyjiiklere zerur bolan energiya ondiirmeklik-
de hi¢ hili ahmiyeti yokdur. Reaksiyanyn netijesinde boliinip ¢ykyan
energiya yylylyk gorniisinde dargayar.

1.19. Koenzim Q

Dokumada maddanyn degidrirlesmeginiii netijesinde ayrylyan
iki elektronyn we iki protonyn kisloroda gegirilmek zynjyrynda,
flawingaragly degidrogenazalardan son koenzim Q, ya-da ubihinon
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toplanmasy yerlesyér. Koenzim Q (KoQ) 6ziinin gurlusy boyunga
uzyn gapdal zynjyrly benzohinon éniimidir:
Koenzim Q (ubihinon)

0
I
C
7\
H,CO—C C—CH,
| e, cH,
H,CO—C C— (CH,—CH=C—CH,)),— CH,~ CH=C—CH,
N/
i
0

Koenzim Q molekulasyndaky gapdal zynjyryna birndge izopren
galyndysy girydr. Izopren galyndysynyil mukdary diirli-diirlidir.
Haywan bedenlerindiki ubihinonyn diiziiminde 10 izopren galyndysy
bar. Koenzim Q yagda ereyén birlesme bolany ti¢cin mitohondriyanyn
fosfolipid boliiminde yerlesyar.

Koenzim Q 6ziiniii benzohinon halkasyna iki gaytaryjy ekwiwa-
lenti sifdirip benzohinola dwriilyar:

O

I ?H
VRN C
H,CO—C C—CH, . 7 \
|| || +2e +2H H;CO-C C—CH;
—
A |
HSCO—C\ C—R -2¢e”-2H ¢ O e
c’ NN
I N/
O I
OH
KoQ KoQ - H,

Seylelikde, KoQ okislenme-gaytarma ulgamyny diiziip doku-
ma dem alys zynjyryna gatnasyar. Koenzim Q, esasan, elektronlary
we protonlary flawingarasly degidrogenazalardan alyar. Sol sanda
suksinatdegidrogenazadan we asetil-KoA-degidrogenazadan gay-
taryjy ekwiwalenti almaklyk bilen gaytarylan gorniisine gecyér.
Mitohondriyanyn fosfolipid boleginde Koenzim Q erkin hem-de pro-
teinler bilen birlesen yagdayda dus gelyar.
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1.20. Sitohrom ulgamy

Sitohromlar diiziminde demriii atomyny saklayan gyzyl ya-da
gyzylymtyl-goniur renkli hromoproteidlerdir. Sitohromlaryin beden-
de okislenme hadysa gatnasyanlygy 1925-njy yylda Keylin tara-
pyndan anyklanyar we sol alym bu hromoproteidleri sitohromlar
diyip atlandyryar. Sitohromlaryn diizimine demrin atomy demirpor-
firin, yagny gem toparjygy gorniisinde giryar. Seylelikde, sitohrom-
lar gemoproteidlere degisli we olaryn molekulasynyn gurlusy hem
gemoglobinin molekulasyna menzesdir.

Sitohromlaryn birndce gorniisleri bardyr, olardan doku-
ma dem alsynda ifi dhmiyetlilerine sitohromlar b, c, ¢, a, a,
degislidir. Sitohromlar gowy dwrenilen we in doly dwrenilenle-
re hem sitohrom ¢ degislidir. Onunt molekulyar agramy 12500-¢
dendir.

Sitohrom ¢ prostetiki topary

[
R—S—CH CH,
|

=N C
/ \ N
HC\ Fe\ //CH
\
\O\M/ “Ny—C

]
C
N\ N NS
H
éHz éH,—CH[—COOH
g}L—COOH

C—CH,

Sitohromlarynn prostetiki topary tetropirrol halkadan duryar.
Halkalar bir tekizlikde yerlesyér. Merkezinde demrin atomy bardyr.
Biitinley prostetiki topar bir tekizlikde yerlesip, yasy gurlusy eye-
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leyédr. Bu gurlusda demir 6 koordinasion baglanysyk doredyédr. Ol
baglanysyklaryin dordiisi 4 pirrol halkanyn azot atomlary bilen
birlesyar. Demrin 5-nji we 6-njy koordinasion baglanysyklary, bir te-
kizlikde, yasy gurlusly porfirin halkasyna perpendikulyar yerlesyar
we ol baglanysyklaryi iisti bilen hem sitohromlaryn protein boleginin
polipeptid zynjyrlary bilen birlesydr. 5-nji baglanysyk polipeptid
zynjyryn gistidin galyndysy bilen we 6-njy baglanysyk hem zynjyryn
metionin galyndysy bilen birlesyir. Seylelikde, demir atomynda erkin
walentlilik yokdur we sitohromlar gemoglobinden sol gurlus hasiyeti
bilen tapawutlanyarlar.

Sunun bilen birlikde sitohromlar dokuma dem alys zynjyryna
gatnagsmaklyk bilen, zynjyr boyunca hereketdiki wodorod atomyny
biitinley kabul edip bilmeyérler. Sitohromlaryn diizimindédki demrin
atomy 0ziiniil polozitel zaryadyny liytgetmeklik bilen dine elektron
kabul etmeklige ukyplydyr:

Fe** —» Fe** + ¢

Fe’* + e — Fe?*

Seylelikde, sitohromlardaky iki polozitel zaryadlanan demir
atomy bir elektron berip, ii¢ polozitel zaryadly yagdaya gegyir
we 1i¢ polozitel zaryadlanan demir atomy hem bir elektron kabul
edip iki polozitel zaryadlanan yagdaya eye bolyar. Sitohromyn
molekulasyndaky porfirin halkadaky demir kéte okis (Fe®") we
kdate hem zakis (Fe?") gorniisine gecip okislenme-gaytarma ul-
gamy diizyér.

Dokuma dem alys zynjyrynda sitohrom ulgamynyn basyny si-
tohrom b baslayar. Sitohrom b ubihinon toplanmasyndan elektrony
alyar we sitohrom ¢, gegiryér. Sitohrom ¢, bolsa sitohroma ¢ we sofira
sitohrom a, a, yetirilyér. Sitohrom a, a, elektronlary molekulyar kislo-
roda beryir. Seylelik bilen sitohrom a, a, dokuma dem alsynda sofiky
aralyk elektron gegirijisidir. Sonufi tigin-de sitohrom a we a, sitohro-
moksidaza hem diyilyér.

Sitohrom a, beyleki sitohromlardan kébir tapawutlanyan
gurlusy bardyr. Onunl diiziiminde berk baglanysyk bilen baglanysan
A gemin iki molekulasy bar. A gemi gemoglobinin diiziimine giryan
porfirin halkadan 6ziinin gapdal zynjyry boyunca tapawutlanyar.
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Onun diiziimine mis hem giryar. Porfirin halkadaky demir atomy bi-
len 0zilinin, aminotoparjygy birlesen aminogant hem bar diylip ¢ak
edilyér.

A sitohromy elektrony sitohrom a, a, toplanmanyf diiziimin-
ddki sitohromdan alyar, sofira a, sitohroma gegirilyédr. Gaytarylan
a, sitohromy elektrony géni molekulyar kisloroda berydr. Bu hady-
sa sitohromyn iki demir porfirin halka bilen baglanysykly misin iki
atomy hem gatnagyar. Seyle ¢ylsyrymly gecydn hadysanyi netijesin-
de molekulyar kisloroda bir wagtda 4 elektron berilyir we erginiii suw
fazasynda hem dort proton (H") bolmalydyr. Netijede hem H,O-ny1
iki molekulasy emele gelyar.

1.21. Dokuma dem alys zynjyry

Janly-jandarlaryn kopiisi, sol sanda siiydemdirijiler we adam be-
deni kislorodly sertde yasayan bedendir. Oziiniii yasaysyny iipjiin et-
mek ii¢in zerur bolan energiyany bedende iymit maddalar gérniisinde
diisyén organiki birlesmeleri okislendirmek, sol birlesmelerdéki himi-
ki energiyany bosadyp, beden ii¢in gerek bolan energiya gorniisinde
ulanylyar. Organiki birlesmeler bedende degidrirlesmek bilen okis-
lenyérler. Okislenyén birlesmelerden degidrirlesme hadysasynyii ne-
tijesinde ayrylyp alnan iki wodorod atomynyn elektronlaryny we pro-
tonlaryny aralyk gecirijilerin listi bilen molekulyar kisloroda getirilip,
cyzgy).

Dokuma dem alys zynjyry piridingarasly degidrogenazalar-
dan baslayar. NAD-garasly degidrogenazalar Gyjiik sitozolynda,
mitohondriyada we beyleki Oyjik gurluslarynda dus gelydr we
sol yerlerde hem okislenydn maddadan iki elektrony we iki pro-
tony Oziine sindirip gaytarylan gorniise gecyir. Gaytarylan NAD
- H, &hli okislenen birlesmelerden alnan gaytaryjy ekwiwalentle-
ri mitohondriya yygnayar. Sonun ii¢in-de piridingarasly degidro-
genazalara kollektor (yygnayjy) degidrogenazalar hem diyilyér.
Mitohondriyada gaytarylan NAD - H, elektronlary we protonlary
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flawingaragly degidrogenazalara bermek bilen okislenen gorniise
gecyar.

Flawingarasly degidrogenazalar 6rin ¢ylsyrymly gurlan kiikiirt-
demir toplanma gurlusdyr. Mitohondriyanyn igki gabygynda yerlesip
iki wodorod atomyny NAD-dan alyp gaytarylan (FMN - H, ya-da
FAD - H,) gorniise gecyir. Gaytarylan flawingarasly degidrogena-
zalardan elektronlar we protonlar, mitohondriyanyn icki gabygynyn
fosfolipid boliiminde yerlesen, koenzim Q gecirilydr. Koenzim Q
hem gaytaryjy ekwiwalenti yygnamakda kollektor funksiyasyny ye-
rine yetiryir. Yagny koenzim Q difie gaytarylan NAD - H-dan gay-
taryjy ekwiwalenti alyp emele gelen, gaytarylan flawingarasly de-
gidrogenazalardan elektronlary we protonlary kabul etmeklik bilen
birlikde, beyleki flawingarasly degidrogenazalardan hem wodorod
atomlaryny sol sanda asil-KoA-degidrogenazadan, suksinil-KoA-
degidrogenazadan, gliserofosfatdegidrogenazadan we basgalardan
alyar.

Koenzim Q-dan sonra elektronlar bilen protonlaryin dokuma
dem alys zynjyrynda yollary ayrylyar. Elektronlar sitohrom ulgam
boyunca hereket edyérler. Gaytarylan ubihinondan iki elektron si-
tohrom b gegyir. Sitohrom b-dan sitohrom c,, sitohrom c -dan si-
tohrom c¢, sitohrom c-dan sitohromoksidaza we sitohromoksidaza-
dan-da sitohrom a iisti bilen molekulylar kisloroda gecyér. Netijede
molekulyar kisloroddan iki otrisatel zaryadly kislorodyn iki atomy
emele gelydr. Sonra kislorodynn ionlaryna 4 proton birlesyérler
we suwun iki molekulasy emele gelyér. Protonlarynn ¢esmesi bo-
lup gaytarylan koenzim Q we kibir yagdaylarda bolsa gaytarylan
flawingarasly degidrogenazalar ¢ykys edyérler. Uly adam bedenin-
de hadysanyn netijesinde gije-giindizde 400 g endogen suwy emele
gelyir.

Dokuma dem alys zynjyryna, esasan, yedi sany elektronlary
we protonlary aralyk getirijiler gatnagyarlar. Emma bu hadysa 6rin
cylsyrymly gecyér we hézirki wagtda dokuma dem alys hadysasynda
elektronlarynn we protonlaryn gegcirilisi 15-den gowrak aralyk geci-
rijilerin gatnagsmaklarynda gegyandigi anyklanyldy.
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1.22. Elektronlaryn gecirilmeginin energiya
dhmiyeti we okislenme — fosforlagma
hadysasy. Okislenme-gaytarma
denagramlyk we redoks potensialy

Okislenme-gaytarma hadysasy biri-birine baglanysyklydyr. Su
hadysada okislenydn madda bilen gaytarylyan maddanyn arasynda
elektronlar gaydymly hereket edyarler. Okislenydan madda elektron-
laryn donory bolsalar, gaytarylyan maddalar olaryn akseptorlarydyr:

Gaytaryjy <> okislendiriji + n - e".

Okislenme-gaytarma hadysasy tursy-esas hadysasy bilen
menzes ge¢yan hadysadyr. Emma bu hadysalar biri-birinden difie
bir tapawut bilen tapawutlanyar. Eger-de tursulyk-esaslyk hady-
sasynda protonlar gaydymly hereket edyidn bolsalar, okislen-
me-gaytarma hadysasynda elektronlar gaydymly hereket edydérler.
Tursy-esas ulgamyn gaydymly proton berip bilmek ukyby, onuil
dissosiasiyasynyn konstantasy bilen hésiyetlendirilyar. Okislen-
me-gaytarma ulgamda hem elektronlary gaydymly berip-alyp bili-
jilik ukyplary okislenme-gaytarma ulgamynyn standart okislenme-
gaytarma potensialy (E ) bilen kesgitlenilyérler. Sebabi hadysanyti
netijesinde gaytaryjydan okislendirija elektronlaryn gegmekligi ul-
gamda elektrik hereket ediji giiyclerin doremeklerine alyp baryar
we ol giiy¢lerin mukdary hem wolt bilen Olgenilydr. Ayry-ayry
okislenme-gaytarma ulgamynyn elektrik hereket ediji giiy¢lerini
mukdar taydan biri-biri bilen denesdirmek ii¢in standart hokmiinde
wodorodyn potensialy alnandyr:

H, < 2H" + 2¢".

Wodorodyf gaz yagdaydaky mukdary [H,] bir atmosfera den
wagtynda wodorod ionynyn [H'] mukdary 1,0 mol/l deii bolanda
(pH = 0 dendir) we 25°C gyzgynlykda sol ulgamyn potensialy nola
den diylip alynyar. Biohimiki hadysalaryn gecydn sertinde beyle yo-
kary wodorod ionynyit mukdary bolup bilmez (pH = 0) we pH = 7,0
den bolan wagtynda wodorodyn standart potensialy —0,41 V (Wolta)
dendir (4-nji tablisa).
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4-nji tablisa
Dokuma dem alys zynjyryna gatnasyan kébir okislenme
gaytarymly ulgamlaryn redoks potensillarynyn dhmiyeti

Gaytarylan gorniisde Okislenen gorniisde E,
H, 2H+ 0,41V
NAD - H, NAD* -0,32V
FP-H, FP -0,30V
KoQ - H, KoQ +0,04 V
Sitohrom b (Fe?") Sitohrom b (Fe*") +0,07V
Sitohrom ¢, (Fe*") Sitohrom ¢, (Fe'") +0,23 V
Sitohrom ¢ (Fe*") Sitohrom c (Fe*") +0,25V
Sitohrom a (Fe*") Sitohrom a (Fe**) +0,29 V
Sitohrom a, (Fe*") Sitohrom a, (Fe*) +0,55V
H,0 %0, +0,82 V

Tablisadan gorniisi yaly, dokuma dem alys zynjyryna gatnagyan
aralyk elektron gatnadyjylar zynjyrda belli bir dereje gaytaryjy
potensiallarynn netijesine baglylykda yerlesyérler. Okislenme-gay-
tarma ulgamyn gaytaryjy potensialy ndce pes bolsa, sol ulgamyn
elektron berijilik ukyby songa-da yokarydyr. Yokary dhmiyetli gay-
taryjy potensially ulgamyn elektron kabul edijilik ukyby yokarydyr
we okislendiriji bolup ¢ykys edyér. Seylelikde, okislenme-gaytarma
ulgamyn gaytaryjy potensialynynn dhmiyeti ulgamda elektronlaryn
akymyny kesgitlemekde Ordn wajyp gorkezijidir. Gaytaryjy
potensialynn dhmiyeti boyunca ulgamyn haysysy okislendiriji we
haysysy gaytaryjy bolup ¢ykys edyindigi yenil kesgitlenilydr. Me-
selem, piridingarasly degidrogenazalar bilen koenzim Q arasynda
okislenme-gaytarma hadysasy geg¢yédr. Su hadysada NAD gaytaryjy
(elektron beriji) bolup ¢ykys edyir. Koenzim Q bolsa okislendiri-
ji (elektron kabul ediji) bolup hyzmat edyér. Sebdbi NAD-yn gay-
taryjy potensyaly koenzim Q seredeninde pes dhmiyetlidir, yagny
otrisateldir.
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1.23. Okislenme-gaytarma zynjyrynda
elektron gecirilmeginin energiya
dhmiyeti

Okislenme-gaytarma hadysalarda bir ulgamdan ikinji bir ul-
gama elektronlaryil gecmekligini ulgamlaryn standart gaytaryjy
potensialynyin dhmiyeti bilen kesgitlenilyér. Okislenme-gaytarma
hadysanyn netijesinde ulgamlaryn arasynda elektronlaryn gec-
mekleri sebépli sol ulgamda erkin energiyanyn mukdarynyn pe-
selmekligine alyp baryar. Seylelikde, ulgamdan energiya boliinip
¢ykyar. Okislenme-gaytarma hadysanyn netijesinde boliinip ¢ykyan
energiyvanyn derejesi, sol hadysa gatnasyan okislenme-gaytarma
ulgamlaryn standart gaytaryjy potensiallarynyn biri-birinini ara-
tapawudyna proporsionaldyr. Sunun bilen birlikde okislenme-
gaytarma hadysada, sol hadysa gatnasyan ulgamlaryn standart
gaytaryjy potensiallarynyn dhmiyeti, sol ulgamda hereket edyén
elektronyn ugruny anyklamakda we hadysanyn netijesinde boliinip
cykyan energiyanyin mukdaryny kesgitlemekde uly dhmiyetli gor-
kezijidir. Ulgamda elektronlaryn gegirilmekleriniii netijesinde erkin
energiyanyil mukdarynyn tiytgemekligi su defileme bilen kesgitle-
nilyar:

AG, = nFAE,,
G, — standart sertlerde tiytgeyén erkin energiyanyn mukdary koloriyada;
n — ulgamlaryn arasynda gecirilyén elektronyn sany;
F — Faradeyiit mydamalyk sany, ol san 23062 kal/wolt/mol-a deiidir;
E, — elektron beriji we elektron kabul ediji ulgamlaryf standart gay-
taryjy potensiallaryfi &hmiyetlerinin tapawudy.

Okislenme-gaytarma hadysasynda ulgamyn energiyasynyn iiyt-
gemekligi, energiyanyil ulgamdan ayrylyp ¢ykmaklygy bilen bag-
lanysykly bolanlygy ii¢in denlleménin gorkezijisi otrisatel netijedir we
sonun li¢in-de ayyrmak alamaty bilen bellenilyar.

Hasaplama gecirilende ulgam standart sertli yagdayda bol-
malydyr, yagny maddanyn mukdary 1,0 M, gyzgynlyk 25 dereje we
pH hem 7,0-dyr. Hasaplama gegireli, NAD - H, (E; = 0,32 V) iki
elektrony kisloroda (E, = +0,82 V) getirilip suw emele getirilyar:
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NAD ‘ H, + % O, — NAD" + H,0.
AG, =-nFAE, =223062 * [0,82 — (-0,32)] =2 - 23062 * 1,14 =—52600 kal

ya-da —52,6 kkal.

Seylelikde, NAD - H,-yn okislenmeginde iki elektrony kislorod
tarapyndan kabul edilip, suwuil molekulasynyn emele gelmeginde ul-
gamdan 52,6 kkal energiya boliinip ¢ykyar.

1.24. Okislenme-fosforlagma hadysa

Bay energiyaly organiki birlesmeler, okislenme hadysanyn
netijesinde darganlarynda, ol birlesmelerddki erkin energiya
boliinip ¢ykyar. Egerde sol birlesmeleriii okislenmeginde, okis-
lenyén birlesmeden ayrylyp, elektronlar bedenin elektron ge-
c¢iriji dokuma zynjyry boyunca ayry-ayry basgangaklaryn {isti
bilen kisloroda tarap hereket edenlerinde, ulgamdan bdliinip
¢ykyan energiyanyn hasabyna kop energiyaly (makroergiki) fos-
fat birlesmelerinin emele gelmegine yagday doreyér. Seyle yag-
day bilen baglanysykly ge¢ydn himiki reaksiyasyna okislenme-
fosforlagsma hadysasy diyilyir.

Ahli janly bedenlerde energiya béliip ¢ykarmak we energiya
sindirmeklik bilen baglanysykly ge¢ydn hadysalaryn &hlisi ade-
nozintrifosfat — ATF bilen baglydyr. Seylelikde, ATF okislenme-
fosforlagma reaksiyanyn in esasy birlesmesidir. Sunun bilen birlikde
okislenme-fosforlasma hadysa adenozindifosfatdan (ADF) we or-
ganiki dal fosfatdan (H,PO,) dokuma dem algyn energiyasynyf ha-
sabyna adenozintrifosfatyn doreme hadysasydyr:

ADF +H,PO, — ATF + H,0

G, = +7,3 kkal/M.

Her bir seyle hadysada ulgamyn energiyasy 7,3 kkal/M yokar-
lanyar. Bu hadysa XX asyryn 30-njy yyllarynda akademik W. Engel-
gard tarapyndan agylyar. Alymyn anyklamagyna gord, dokuma dem
alsyn netijesinde dokumanyn kislorod sindirmekliginiii artmagy bi-
len sol dokumada organiki fosfat birlesmelerin mukdarynyn yokar-
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lanmagyna alyp baryar. 1940-njy yylda Beliser tarapyndan dokuma
dem alsynda her bir sindirilyin kislorodyi bir atomy ii¢ organiki dél
fosfatyn organiki fosfata owriilyandigi kesgitlenildi. ATF Zoman tara-
pyndan agylyar. XX asyryil 30-njy yyllarynda ilkinji bolup ATF Fiske
we Subbarow tarapyndan arassalanyp, dokumadan ayrylyp alynyar.
1941-nji yylda Lipman O6yjikde himiki energiyaly birlesmelerini
arasynda uniwersal energiya getiriji hokmiinde ATF baradaky
diisiinjéni islép diizyar.

1.25. ATF oyjiigin esasy energiya iipjiingilik
ulgamydyr

ATF purin nukleotididir, diiziimine &hli nukleotidlere mah-
sus bolan azot esasy adenin, riboza we fosfor tursu giryédr. Adenin
nukleotidi 6ziinin diiziminddki fosfat galyndysynyn mukdaryna
gord ii¢ gorniisdedir: adenozinmonofosfat (AMF), adenozindifosfat
(ADF) we adenozintrifosfat (ATF). Adenozin nukleotidin {i¢ gorniisi
ginden yayrandyr. Olar 6yjiik sitozolynda, mitohondriyada we Oyjiik
manizynda dus gelyirler. Uciisi hem Oyjiigifi energiya calsygyna
gatnasyar. Emma adenin nukleotidin 6yjiikddki kop mukdary ATF
degislidir we umumy mukdarynyn 80% ATF-dir. ATF we ADF pH
7,0 dort we ii¢ zaryadly anionydyr. Oyjiikde elmydama magniynin
kationy bilen birlesip toplanma gorniisdedir — Mg - ATF*, Mg - ADF-.
ATF darganda 7,3 kkal/m energiya boliinip ¢ykyar:

ATF +H,0 — ADF + H,PO, - G, = 7,3 kkal/m.

ATF-dan basga-da Oyjiikde birnd¢e makroergiki birlesmeler
bardyr. Ol birlesmelerin kdbiri darganda kdp mukdarda energiya
boliip c¢ykaryarlar, emma kopiisi ATF-dan az mukdarda energiya
bosadyarlar.

ATF yokary energiyaly fosfat birlesmesi bolsa, ondan pes
ATF-dan hem yokary energiyaly fosfat (fosfoenolpiruwat, 3-fosfo-
gliserolfosfat we kreatinfosfat) birlesmeleri bardyr. Ol birlesmelere

------
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5-nji tablisa
Makroergiki fosfat birlesmelerin standart sertlerde
energiya dhmiyeti

Fosfoenolpiruwat — 14,8kkal/mol
3-fosfogliserolfosfat — 11,8kkal/mol
Kreatinfosfat — 10,3 kkal/mol
ATF — 7,3 kkal/mol
ADF — 7,3 kkal/mol
AMF — 3,4 kkal/mol
Glyukoza-1-fosfat — 5,0 kkal/mol
Fruktoza-6-fosfat — 3,8 kkal/mol
Glyukoza-6-fosfat — 3,3 kkal/mol
Gliserol-1-fosfat — 2,2 kkal/mol

1.26. Dokuma dem alys zynjyrynda
okislenme - fosforlasma hadysanyn gecisi

Yokarda gorkezilisi yaly, madda okislenende, ondan ayry-
lan elektronlar, elektron geciriji zynjyrdan belli bir ugur boyun-
ca hereket edyérler. Bedende organiki birlesmeler degidrirlesme
hadysanyn netijesinde okislenende, ol birlesmelerden ayrylyp al-
nan elektronlar dokuma dem alys zynjyrynyn ayry-ayry basgan-
caklary boyuncga gecirilip kisloroda gowsurylyar. Bu hadysa hem
umumy okislenme-gaytarma hadysasyna layyklykda, elektronlaryn
dasalmagy, zynjyrdaky elektron gecirijilerin standart gaytaryjy
potensialynyn otrisatel &hmiyetden polozitel &hmiyetiniii artmak-
lary boyunga zynjyryn dhli basgancaklaryn iisti bilen hereket
edyarler. Sol hereketde hem energiya boliinip ¢ykyar. Boliinip
c¢ykyan energiyanyn hasabyna okislenme fosforlasma hadysa ge-
¢ip, energiya makroergiki fosfat, esasan hem ATF gorniisinde, ak-
kumulirlenydr, yagny yygnanyar.
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Dokuma dem alys zynjyrynyn her bir basgancagyndaky béliinip
cykyan energiyanyii mukdary, basgangaklaryi arasyndaky standart
gaytaryjy potensialyn tapawudyna bagly bolmak bilen, onun &hmiye-
ti hem her basgancakda diirli-diirliidir. Okislenme-fosforlagsma hady-
sada ATF-yn bir molekulasynyn emele gelmekligi iligin basgancakda
boliinip ¢ykyan energiyanyin mukdary 7,3 kkal/mol-dan az bolmaly
déldir. Sonun {igin hem dokuma dem alys zynjyryil @hli basganca-
gynda okislenme-fosforlasma hadysa ti¢in yeterlik sert doremeyér
we boliinip ¢ykyan energiya ATF gorniisinde yygnanman, yylylyk
gorniisinde bosayar. Emma dokuma dem alys zynjyryn ii¢ basgan-
cagynda, yagny NAD-garagly degidrogenazalar bilen flawingarasly
degidrogenazalaryn ya-da koenzim Q arasynda, sitohrom b bilen si-
tohrom c1 arasynda we sitohrom a bilen kislorodyn arasynda ATF-
yi bir molekulasynyii déremegi ii¢in zerur bolan energiyanyn muk-
dary bosayar. Sonun ii¢cin hem sol ii¢ yerde okislenme-fosforlagsma
hadysanyil gecmegine sert dorép, her bir basgancakda bir molekula
ATF emele gelyir. Seylelikde, dokuma dem algynda okislenyén mad-
dadan iki elektron we iki proton zynjyr boyunca kisloroda gecirilen-
de, boliinip ¢ykyan 52,6 kkal/m energiyanyi hasabyna, 3 molekula
ATF ondirilyér. Zynjyryni beyleki yerlerinde, sol sanda koenzim Q
bilen sitohrom b-nyi, sitohrom c bilen sitohrom a aralarynda bolii-
nip ¢ykyan energiyanyi mukdary bir molekula ATF emele getirmége
yeterlik bolmanlygy {i¢in ol yerlerde okislenme-fosforlasma hadysa
sert doremeyér we ATF emele gelmeyir. Sol yerlerde boliinip ¢cykyan
energiya hem yylylyk gérniisinde bosayar.

Dokuma dem alys zynjyryn okislenme-fosforlasma gecyén yer-
lerinde, boliinip ¢ykyan energiyanyn hasabyna, difie bir molekula
ATF dordp yetigydr we sol yerde boliinip ¢ykyan energiyanyn bir
molekula ATF emele gelmeginden artykmag¢ mukdary hem yylylyk
gorniisinde bosayar. Meselem, zynjyryn sitohrom a bilen kislorodyn
arasynda iki elektron ge¢irilende, ulgamyn energiya mukdary 23-24
kkal/mol kemelydr. Emma zynjyryii sol yerinde difie bir molekula
ATF emele gelyar. Hakykatdan bolsa sonca mukdar energiya, bir
wagtyn 6zlinde, 3 molekula ATF (7,3 - 3 = 21,9 kkal) emele gelme-
gine yeterlikdir.
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Sunun bilen birlikde okislenydn substratdan iki elektron bilen
iki proton dokuma dem alys zynjyry boyunga kisloroda yetirilip, bir
gram molekula suw emele gelende boliinip ¢ykyan energiyanyn muk-
dary 52,6 kkal-a dendir:

NAD " H, + % O, — NAD" + H,0

G, =-52,6 kkal/mol.

Sol energiyanynl hasabyna hem ii¢ gram molekula ATF dore-
dilyar:
3 ADF + 3H,PO, — 3 ATF +3H,0
G,=+7,3 -3 =+21,9 kkal/mol.

Seylelikde, dokuma dem algynyn energiya dhmiyeti:

52,6 kkal/m — 100%

21,9 kkal/m — 39%.

Sunun bilen birlikde dokuma dem alsynda ayrylyp ¢ykyan
energiyanynn 40% mukdary bedende ATF gorniisinde akkumulir-
lenyédr, galan 60% mukdary bolsa, yylylyk energiya gorniisinde
bosayar. Bedende yasaysy lipjlin etmek iicin yeke-tdk energiya hem
ATF-in diizimindéki energiyadyr. Sol energiyanyi hasabyna dyjiikde
ahli birlegmelerinl biosintezi (himiki is1) maddalaryn igjen dagalmagy
(osmos is1) we myssanyn yygrylmagy (mehaniki isi) {ipjlin edilyar.
Sunun bilen birlikde bedendéki bioenergetiki hadysalaryn umumy &h-
miyeti 40%-e dendir, emma birnice biohimiki hadysalarda energiya
dhmiyetleri ondan-da yokarydyr we 60%-den artyar.

Dokuma dem alys zynjyrynda, elektronlaryn dasalmagynda
boliinip ¢ykyan energiya, yylylyk gornilisinde bosayan bolegi
hem bedeni yylylyk bilen iipjiin etmekde, bedeninn gyzgynlygyny
belli derejede saklamakda uly dhmiyeti bardyr. Esasan-da
siiydemdirijilerin ¢agalarynda we gys dowriinde uka yatyan hay-
wanlarda olaryn bedenlerini yylylyk bilen {ipjiin etmek ii¢in 6rdn
wajyp dhmiyete eyedir. Gysyna yatyan haywanlaryn gonur ya-
gyndaky mitohondriyada ATF 6ndiirilmeyér, ol mitohondriyalarda
dine yylylyk ondiirilyér.

5. Sargyt Ne 981
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1.27. Okislenme-fosforlagsma hadysanyn
mehanizmi

Okislenme-fosforlasma hadysanynn mehanizmine bagyslanan
birndce caklamalar bar. Hézirki wagtda ol ¢caklamalardan in amatly-
lary hem P. Mitgellit we B. Skulagewin hemiosmatiki ¢aklamasydyr.
Bu ¢aklama okislenme fosforlagsma hadysanyn proton caklamasy hem
gecirilende bosayan energiya protonlaryn mukdaryny tiytgetmeklik
bilen ATF berilyar diyip hasaplanylyar. Mitohondriya uzynlygy 1-4
mkm we ini hem 0,3-0,7 mkm &yjlikicki bolejikdir. Bir gepatositde
2000-e yakyn mitohondriya yerlesyar. Mitohondriya igki we dasky
gabykdan duryar. Icki gabygy eplenip kristallary emele getiryar we
onun i¢i hem goyumtyl gelden doludyr. Icki gabygyn i¢ini dolduryp
duran goyumtyl suwuklyga (gele) mitohondriyanyn matriksi diyilyar.
Dokuma dem alsynda elektron geciriji zynjyr mitohondriyanyn igki
gabygynda Verlesyir. Oyjiik madda ¢alsygynyt ifi bir esasy hadysasy
bolan Krebsiil halkasyna gatnasyan fermentler hem mitohondriyanyn
matriksinde yerlesyérler.

Hemiosmatiki ¢aklama boyunca okislenydn maddalaryn degid-
rirlesmegi netijesinde ayrylan elektronlar mitohondriyanyn igki
gabygynda dokuma dem alys zynjyry boyunsa kisloroda tarap here-
ket edenlerinde, mitohondriyanyn matriksinden protonlar (H*) igki
gabykdan gabyk ara giniglige gecirilydr. Zynjyr boyunca iki elek-
tron maddadan kisloroda gowsurylanda, matriksden {i¢ jiibiit proton
mitohondriyanyn igki gabygynyi das yiizindéki suw fazasyna ¢y-
karylyar.

Seylelikde, mitohondriyanyn igki gabygynyn i¢ viiziinde
protonlarynn mukdarynyn azalmaklygy sebépli, otrisatel zaryadla-
nyp we ol gabygyn dasky yiizliniit suw fazasynda bolsa protonlaryn
mukdarynyn kdpelmekligi sebdpli polozitel zaryadlanyar. Netijede
mitohondriyanyn i¢ki gabygynda elektrohimiki potensialyn gradiyen-
ti (tapawudy) doreyir. Potensialyn energiyasy elektrohimiki gra-
diyent, zynjyr boyunca elektronlaryii hereket etmekleriniii netijesinde
bosayan energiyasynyn hasabyna {ipjiin edilyér.
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Dokuma dem alys zynjyrynda bosayan energiyanyn hasabyna
mitohondriyanyn matriksinde gabyk ara ginislige ¢ykarylan pro-
ton, sofira 6zayratyn kanaljyklar ya-da «desijekler» boyunca yene-
de matrikse ¢ekilyédr. Bu hadysa bolsa, elektrohimiki potensialyn
energiyasynynl hasabyna gecyir. Protonlary yzyna matrikse ge-
cirydn kanaljyklaryn diwarlary ATF-aza fermentiniii molekulasy
bilen Ortiilendir. Sol wagtda hem ferment isjetilesip ADF-iii mo-
lekulasyndan we H,PO, ATF emele getirilyér. Her bir jiibiit pro-
ton kanaljykdan matrikse gecende bir molekulada ATF emele gel-
var. Seylelikde, dokuma dem alys zynjyry boyunca elektronlaryn
hereketinde bosayan energiyanyin hasabyna mitohondriyanyn
icki gabygy zaryadlagyar we elektrohimiki gradiyentinini
energiyasynyn hasabyna bolsa gabyk zaryadsyzlasyp fosforlagsma
hadysasy gecyir, yagny fosforlasma hadysa gabygy zaryadsyz-
landyryar.

Su caklamanyn esasynda fosforlagsma hadysa protonlaryii muk-
darynyn gradiyentini doretmeklik bilen baglanysykly hadysadyr.
Sonun iigin-de bu hadysanyn gegmekliginde ini bir wajyp sertlerin biri
hem mitohondriyanyn biitinligidir. Bu ¢aklamanyn hézirki wagtda
birndce diisniiksiz meseleleri hem bardyr. Sol sanda elektron gegi-
rilende bosayan energiya haysy mehanizmiii komegi bilen protonlar
matriksden i¢ki gabykdan gecirilyar.

1.28. Dokuma dem alsynyn sazlasygy

Dokuma dem alsynyn sazlasygy, yagny bedende kislorodyn
gatnasmagynda gecyédn okislenme hadysalar, iymit maddalaryn ka-
tabolizminde energiya bosadylmaklyk we ol bosan energiyany ATF
gorniisinde yygnamaklyk bilen baglanysykly gecydn hadysadyr.
Dokumanyi kislorody sindirmekligi 6yjiik sitozolynda ADF we fos-
fat ionlarynynn mukdarynyn azalmaklygyna we ATF mukdarynyn
yokarlanmagyna alyp baryar. Netijede sonun bilen 6yjiikddki &hli
ADF ATF-a éwriilyir. Oyjiik sitozolynda ADF-ifi doly gutarmaklygy
mitohondriyanyn kislorod siiidirmekligini 6rdn peseldydar we bu
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hadysanyi tizligi dokumanyi kislorod sifdirisinin ifi yokary tizliginin
birndge goterimine denlesyir. Seyle yagday oyjiigin dyng wagtynda
bolyar. Emma &yjiikde energiya talap edip ge¢ydn hadysanyn gec-
mekligi ATF-it ADF-e wriilmekligine getiryir. Oyjiikde ADF pey-
da bolmaklygy, dokuma dem alys zynjyry boyunga elektronlaryn
dasalmagynda bosayan energiyanyn yygnanmaklygyna we netijede
hem ADF-den ATF-yn emele gelmegine getiryar. Seylelikde, doku-
ma dem alys hadysasynyn tizligi yokarlanyar. Bu hadysada organiki
dél fosforyn mukdary anyklayjy déldir. Sebébi 6yjiikde onun muk-
dary yeterlikdir. Seylelikde, dokumanyn kislorod sindiris ukyby difie
ADF-int mukdaryna, yagny, ADF-in fosfat kabul edip bilijilik ukybyna
baglydyr. Sonui {igin hem su gorkeziji dokuma dem alsyn akseptor
barlagy diyilyir. Oyjiikde ADF-ifi bolmaklygy bilen dokumanyi ifi
yokary kislorod sindirmeklik mukdarynyn, onunt dyn¢ wagtyndaky
sindirydn mukdarynyn aragatnasygyna bolsa akseptor barlagynyn ko-
effisienti diyilyar.

Sunun bilen birlikde dokuma dem alsynyn tizligi, 6yjiikde sol
hadysanyn netijesinde okislenydn maddanyn (asetil-KoA) muk-
daryna bagly déldir. Dokumanyi kislorod sindiris tizligi 0yjlikde
energiya yygnayjy ulgamyn aragatnasygyna baglydyr. Eger-de
energiya yygnayjy ulgam dine ATF-den duran bolsa, 6yjiigin ener-
giya lpjiingiligi in yokary derejededir. Seyle yagdayda dokuma
dem alsynyn tizligi minimal tizlikdedir we dokumanyn siiidirydn
kislorodynyn mukdary, maksimal tizlikde sindiryén kislorodyn
mukdarynynl 5-10 goterimine dendir. Eger-de dokumada energiya
yygnayjy ulgam ADF-gorniisinde bolsa, onunl energiya iipjiingiligi
in pes derejededir we sol yagdayda dokuma dem alsyn tizligi in
yokarydyr.

Dokumanyn energiya iipjiingiligi, onuii energiya zaryady bi-
len kesgitlenilydr. Eger-de dokumada energiya yygnayjy ulgam
difte ATF-den duran bolsa, ulgamyn energiya zaryady 1,0-a dendir.
Eger-de ulgam ADF-den duran bolsa, sol ulgamyn energiya zaryady
0,5-e dendir we dokumanyn energiya yygnayjy ulgamy AMF-den du-
ran bolsa, sol ulgamda energiya yokdur. Seylelikde, ulgamyn ener-
giya zaryady nola dendir.
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1.29. Aerob (kislorodly) okislenmesi

Bedende okislenme hadysa seretmek bilen su wagta ¢enli okis-
lenyan birlesménin degidrirlesip, okislenmesine garaldy. Bu hady-
sada kislorod okislenyéin birlesme bilen gos-goni tdsirlesmeyér we
okislenydn birlesmelerden ayrylan elektronlary we protonlary aralyk
elektron gegirijilerin iisti bilen kabul edip suw emele getiryér. Dogru-
dan-da, elektronlaryii we protonlaryn il sofiky kabul edijisi kislorod
bolyan-da bolsa, seyle okislenme kislorodsyz ge¢yin, yagny anaerob

Su hadysa bilen iymit maddalaryii esasy mukdary okislenyér we
0zi hem mitohondriyada ge¢yar. Sonun {igin-de seyle okislenme mi-
kislorodyn 90% mukdary hem su hadysa {i¢in har¢lanylyar.

Emma bedende degidrirlesme ugry bilen gecyédn okislenme-
den basga-da goni kislorodyn gatnasmagynda gegirilydn okislenme
hadysasy hem bardyr. Seyle okislenme hadysalary bagyr, bowrek
isti mézler yaly agzalaryn endoplazmatiki retikulumalarynda, yagny
Oyjligin mikrosomal boliiminde ge¢yér. Sonun iicin hem su okislenme
hadysasyna mikrosomal okislenmesi hem diyilyér. Mikrosomal okis-
zalar iki gorniisdedir: dioksigenazalar we monooksigenazalar.

Dioksigenazalar maddanyn okislenmegini molekulyar kislo-
rodynn gatnagsmagynda gecirip, okislenydn birlesme molekulyar
kislorodyn iki atomyny hem birlesdiryarler. Dioksigenazalara trip-
tofanpirrolaza, gomogentizatoksidaza we basgalar degislidir. Mono-
oksigenazalar okislenydn madda molekulyar kislorodyn bir atomyny
birlesdiryarler. Ikinji kislorodyn atomy suwa ¢enli gaytarylyar. Sonun
ticin-de monooksigenazalaryn gatnagsmagynda gecydn hadysalarda
okislenydn, esasy maddadan basga-da, kislorodyn ikinji atomyny
gaytaryjy wodorod atomyny iipjiin edyén gosmag¢a madda hem bol-
malydyr. Hadysanyn netijesinde suw bilen gidroksirlesen birlesme
emele gelydr. Sonui iicin hem monooksigenazalara gidroksilazalar

......

sal hokmiinde fenilalaningidroksilazany gorkezmek bolar. Kop san-
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ly monooksigenazalaryn diiziimine sitohrom P-450 giryir. Sitohrom
P-450 oyjiigin endoplazmatiki torunda yerlesyar, gurlusy boyunca te-
tropirol oniimidir we onuinl gaytarylan gorniisi s6hle spektorynyn 450
nm uzynlykdaky tolkunyny sindiryér.

Sitohrom P-450-1i gidroksilazalaryil gatnagsmagynda okislenme
hadysalar 6rin ¢ylsyrymly gecyarler:

NAD-H, O,

H,0  NAD
okislenyan gidroksirlesen
substrat \ - oniim

sitohrom P-450

Mikrosomal okislenme steroid gormonlaryn, holesterinin we
doymadyk yag tursularynyil doremeginde uly dhmiyete eyedir. Soiira
dermanlaryn we beyleki bedene mahsus bolmadyk birlesmelerin, sol
sanda toksiki maddalaryn ¢alsygynda hem uly orny eyeleyar.



m PROTEINLERIN CALSYGY

2.1. Protein ¢alsygynyn umumy meseleleri

Proteinlerin ¢alsygy bedenin umumy madda c¢alsygynda
Ozbolusly, 6rdn wajyp orny eyeleyir. Eger-de uzak wagtyn do-
wamynda bedenin iymitinde uglewodlaryn we lipidlerinn mukdary
yeterlik derejesindenl azaldylsa, bedenin agzalaryny we dokuma-
laryny diiypli 6zgerismelere alyp barmayar. Emma bedenin iymi-
tinden gysga wagtlap protein ayrylsa ya-da haywan az proteinli
iymit saklanylsa, seyle haywanyii bedeninde protein yetmezgi-
lik yagdayy dordp, bedenin kop diirli funksiyalary bozulyar we
seyle bedeni dliime alyp baryar. Sebébi proteinler kop funksiyaly
birlesmeler bolmak bilen, dyjiikde yasaysy lipjiin etmekde yeke-
tdk gurlus-funksiyonal molekulyar birlikdir. Eger-de uglewodlar
we lipidler bedenin difie energiya ¢esmesi bolup hyzmat edyédn
bolsalar, proteinler, uglewodlar we lipidler yaly energiya ondiirilis
hadysasyna hem gatnasyarlar (proteinin 1 g 4,1 kkal energiya
beryédr). Emma bedende biokatalizi berjay edydn dhli fermentler,
madda we energiya calsygyny sazlasdyryan gormonlaryi esasy
toparlary diizimleri boyunca protein oniimidir. Bedende madda
dasalmagy, 0yjiik icki we Oyjiik ara suwuklygyn onkotiki basysy,
Oyjiik perdejiklerinden maddalaryn isjen gecirilisi we basga funk-
siyalary proteinlerin gatnagsmaklarynda lipjiin edilyir. Sofira oyjiik-
icki bolejikler hem, esasan, proteinlerden gurulandyr. Seylelikde,
proteinler Oyjiigin i bir wajyp gurlus-funksional molekulyar
birligi bolmak bilen bu birlesmeleriii ¢calsygy hem uglewodlaryn
we lipidleriin ¢alsygyna seredeniiide, 6zbolusly we Ordn wajyp
hadysalaryn biridir.
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2.2. Protein calsygynyn 6zboluslygy

Protein ¢alsygy bedende 6rdn wajyp hadysalaryi biri bolmak bi-
len birlikde, bu hadysa kop ugurly, 6rin ¢ylsyrymly sahalanyp gec-
yan hadysadyr. Proteinlerin dargamagynda bedende 20 aminotursy
emele gelyir. Sol aminotursularyn her biri hem 6zlinin ¢alsygynda
onlarga aralyk birlesmeleri emele getirmeklik bilen ge¢ip, umumy
protein calsygynda bedende birnige yiiz metabolitlerin doremegi bi-
len proteinlerin dargaysy gecyér. Her bir metabolitin doremekligini
belli bir ferment tarapyndan katalizlesdirilyandigini géz oniine getire-
nimizde, yagny protein ¢alsygyna engeme fermentlerin gatnagsmaklary
bilen gegirilydandikligi mélim bolyar. Sofira ayry-ayry aminotursularyi
calysma ugurlary biri-birleri bilen umumylasdyrylan aralyk birlesme
arkaly dine Ozara baglanysygy emele getirmén, uglewodlaryin we
lipidlerin metabolitleri bilen hem yakyn aragatnasykdadyr. Sol sebap-
den-de haysy-da bolsa bir aminotursynyi dargayys ugrunda ¢alysma
pasgelciligi dorese (meselem, enzimopatiya), difle umumy aminotursy
calsygyna tdsir etmin uglewodlaryn we lipidlerin ¢alsygynyn hem
iytgemekligine getiryar. Kop yagdaylarda seyle 6zgerismeleriii ne-
tijesinde bedende patologiya hadysanyn doremekligine alyp baryar.

Protein calsygy biri-biri bilen baglanysykly we kdp ugurly ¢yl-
syrymly hadysa bolany {i¢in, ony 6wrenmek we sol ugurda alnan neti-
jelerden many ¢ykarmak hem 6rian kyn meselelerin biridir. Sonui bilen
birlikde bedenin oniip-6siis hadysasy bilen bagly bolman, her bedene
mahsus, 6zbolusly polimer protein molekulalaryn bedende dargayys
hadysasyny we biosintezini 6wrenmreklik, bedende yasaysy kesgitle-
mekde, esasan, patologiya hadysasynda 0yjiikk madda ¢alsygyny belli
bir ugra ugrukdyrmaklykda il bir esasy meseleleriii biridir.

2.3. Protein ¢alsygynyn tizligi

Ilikinji dowiirlerde proteinleriii bedende alyp baryan isinde, onun
dine bir gurlus dhmiyetini géz oniinde tutmaklyk bilen we janly be-
denlere mehanistiki nukdaynazardan seretmekligiin netijesinde, be-
dende proteinlerin esasy borjy Oyjiigin gurlusyny diizmeklikden yba-
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ratdyr diylip hasaplanyardy. Oyjiigiii gurlusy protein molekulasyndan
gurulandan sorira, ol gurlus durnukly gurlus bolmaklyk bilen, seyle
gurlusda hi¢ hili 6zgerisme gegmeyér diylen diislinje biologiya yl-
mynda dowam edyédrdi. Sunufi bilen bir hatarda, bedeninn gurlugyny
diizyén protein molekulasyna durnukly gurlus hokmiinde seredilmain,
mydama hereketde, ¢alsyp duran birlesmeler hokmiinde garalyan pro-
gressiw pikirler hem dowam edyérdi. Su gapma-garsylyk 1937-nji yy-
lda radioisjeiilesdirilen aminotursulary proteinleriii calsygyny dwren-
meklikde ulanylmaklyk bilen doly ¢6ziildi. Sol barlaglaryn netijesinde
proteinlerin yarymdargayys dowri barada ylmy diisiinje peyda bolyar.
Proteinlerin yarymdargayys dowri diylip protein molekulasynyn 50%
mukdarynyn dargayan dowrilinin wagtyna aydylyar.

Gecen XX asyryn ortalarynda, biohimiki barlaglara radioisjen
izotoplarynn ginden girizmekligin netijesinde, agzalaryn we doku-
malaryi proteinleriniit metabolizm aylanys tizlikleri doly 6wrenildi.
Osiisden galan uly adam bedenififi umumy proteininifi yarymdar-
gayys dowri 80 giine dendir. Sol dowiirde bedendéki proteinin umu-
my mukdarynyn yarysy aminotursulara ¢enli dargayar we songa muk-
dardaky protein sol dowiirde emele gelyér. Bagryn we icegénin nemli
bardasynyn proteinlerinini, yarym mukdary 10 giiniin dowamynda
dargayar we onuil yerine sol mukdardaky protein hem doredilyar.
Sol dowiirlerde professor F.F. Soprunowyn yolbasgylygynda geciri-
len barlaglar deriniil diiziiminde 6ziiniii dargayys we doreyis tizlikleri
boyunga proteinlerin iki toparynyi bardygy gorkezildi. Birinji topar —
tiz aylanyan proteinler (albuminler we prokollagenler) yarymdargayys
dowri 8-10 giline deii. Hayal tizlikde aylanyan proteinler (keratinler,
kollagenler we elastinler) yarymdargayys dowri 150-160 giine dendir.

Seylelikde, bedende durnukly yagdayda, «donup» aylanman
duran protein molekulasy yokdur. Proteinler mydama dargap we
tdzeden doredilip aylanyp we calsyp durandyr. Beyle yagday dine
proteinlere mahsus bolman, bedendiki &hli birlesmeler, sol sanda
uglewodlara we lipidlere hem-de beyleki organiki birlesmelere-de
mahsusdyr. Uly adamyii beden agramynyn durnuklylygy, onuf himiki
diizimini guryan birlesmelerin dargaysynyn we doreyis tizliklerinini
denagramlylygy bilen kesgitleniliyar.
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Fiziologiki sertlerin iiytgemekliginde ya-da patologiki yagday-
da bedenin diiziimini diizydn birlesmelerin, ilki bilen proteinlerin,
dargayys we doreyis denagramlylyk yagdayy bozulyar. Meselem,
agyr kesellikde ya-da dowamly aglykda proteinlerin dargayys tiz-
ligi olaryn doreyis tizliginden yokarlanyar. Netijede seyle beden
agramyny yitirydr we horlanyar. Adaty iymit diizgiininde yasayan,
agramy 70 kg-a defi uly adam bedeninde her gije-giindizde 400 g
protein erkin aminotursulara dargayandyklygy we sonca mukdarda
hem protein sol bedende doredilydndikligi gecirilen barlaglar gor-
kezdi. Sol 400 g aminotursulara ¢enli dargan proteinin 25% mukdary
(100 g protein) soiiky birlesmelere genli — CO,, H,O we NH, dargap,
bedenden ¢ykarylyar. 75% mukdary bolsa (300 g protein) aminotursy
gorniisiinde saklanyp, bedenin erkin aminotursy goruna gosulyar.
100 g soiiky birlesmelere ¢enli dargadylyan aminotursy mukdary bol-
sa igegeden iymit bilen diisen iymit proteinlerini hasabyna dolduryl-
yar. Bedenin suwuklyk gursawyndaky erkin aminotursular hemiselik
derejededir we ulu adam bedeninde onunt mukdary 2 g azoda dendir.

Bedenin erkin aminotursy gory dyjlikde doredilyan protein mo-
lekulalarynyin aminotursy ¢esmesi bolup hyzmat edyér. Aminotursy
gorunl diiziimi igegeden diisydn aminotursular bilen doldurylyar. Er-
kin aminotursy gorunda proteiniii diiziimine giryan &hli 20 aminotursy
bolmalydyr. Eger-de haysy-da bolsa bir aminotursynyn yetmezgiligi
bolsa proteinini doremegine gecmeyar. Sonun ii¢in iymit bilen diisydn
proteiniil diiziminde dhli aminotursular bolmalydyr. Su nukdaynazar-
dan iymitin protein diiziimi diirli-diirli bolmak bilen, onui diiziiminde
hem haywan hem-de &siimlik proteinleri bolmalydyr.

2.4. Azot denagramlylygy

Bedenin 95% azodynyn mukdary proteinlerii diiziimindéki
we erkin aminotursulardaky azoda degislidir. Seylelikde, protein-
ler bedeninl esasy azot saklayan birlesmesidir. Uly adam bedeninde
15 kg towereginde protein bardyr. Proteinin diiziimi 16% azot sak-
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agzalarynda we dokumalarynda proteinin mukdary kesgitlenilyar
(barlagyn netijesinde alnan azodyn mukdaryny 6,25 koeffisende ko-
peltmek bilen). Bedeninl sol sanda adam bedeninini protein iipjiingi-
ligini kesgitlemek iymitinn diiziimindéki azodyn mukdaryny anyk-
lamaklyk bilen hasaplanylyar. Emma bedende yeterlik derejede
protein iymit bilen diisydndigini kesgitlemeklik {i¢in, difie bedene
iymit bilen diisyén proteinit mukdaryny anyklamaklyk yeterlik dal-
dir. Onun ti¢in seyle barlaglarda azot denagramlylygy kesgitlenilyar.
Azot denagramlylygy bedene diisyén azodyn mukdarynyn bedenden
¢ykarylyan azodyn mukdaryna bolan aragatnagygydyr. Sunun bilen
birlikde azot denagramlylygyny kesgitlemek ii¢in bedene diisyin
iymit maddalarynyn diiziiminini azot mukdaryny we bedenden ¢y-
karylyan ontimlerin azot mukdaryny anyklamaklyk bilen kesgitle-
nilydr. Eger-de bedene diisydn azodyn mukdary yenil kesgitlenil-
yéan bolsa, bedenden ¢ykyan azodyn mukdaryny anyklamaklyk kyn
meselelerin biridir we dine pesewde we tiretde kesgitlemeklik ye-
terlik déldir. Sebdbi azot saklayan oniimler yeke pesewin we tiretinl
iisti bilen bedenden ¢ykarylman siiydiin, siilekeyin, derinin epidermal
gatlagynyn gopmagynyn, sacyil we basgalaryn iisti bilen bedenden
cykyar. Azot denagramlylygy denagramlylyk yagdayda, polozitel
we otrisatel denagramlylyk yagdayda bolyar. Eger-de bedene diisyan
azodyn mukdary bedenden ¢ykarylyan azodyn mukdaryna den bolsa,

------
------

------

we uly adamlara azot deflagramlylyk yagdayy mahsusdyr. Polozitel
azot denagramlylygy 6silisden galmadyk, 0syin bedene, gowreli ayal-
lara, agyr gecen yokang kesellerden sonra we basga yagdaylarda dus
gelyar. Polozitel azot denagramlylykda bedende yokary molekulyar
protein molekulasynyn doremegi, olaryil dargayys tizliginden yokary
tizlikde gecyér. Otrisatel azot denagramlylyk yagdayynda beden-
de proteinlerin dargayys hadysalary olaryin emele gelsinden yokary
tizlik bilen gecyér. Seyle yagday bedenin protein aglygy dowriinde
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ya-da proteinlerin yokary tizlik bilen dargayan keselgiliklerde, sol
sanda agyr yokang kesellerde, tireotoksikoz keselinde, garran adam-
larda dus gelyér. Otrisatel azot denagramlylygy wagtynda bedeninii
proteinleri kop mukdarda dargamak bilen, olarynn mukdary tidzeden
doreyin proteinler bilen dikeldilmeyér. Eger-de beden kop wagtyn
(810 gije-giindizin) dowamynda proteinsiz (uglewodlar we lipidler
yeterlik mukdarda) iymitde saklanylsa, seyle bedenin pesewi bilen
hemiselik mukdarda azot ¢ykyar. Ol azodyin mukdary hem adamyn
her bir kg agramyna 53 mg azot gije-giindizine dendir. Sol muk-
dardaky azot agramy 70 kg-a deii bolan adam {igin 23,2 g proteine
dendir. Su gorkeziji bedenin horlanys koeffisienti diyilydr. Seylelikde,
beden proteinsiz iymitde saklananda bedenint hususy proteinlerinii
dargaysynyn tizligini gorkezydn gorkezijidir. Bedende lipidlerin
ya-da uglewodlaryn siiysiirilip goylan (rezerw gorniisindiki) pro-
teinlerin artykmag rezerw gorniisi yokdur. Bedende her bir protein
molekulasy belli bir isi alyp barmaklyga niyetlenendir. Seyle bolsa-
da, bedende protein yetmezgiligi dowriinde ilki bilen ganyn diizii-
mindiki, bagyrdaky we myssadaky proteinler dargayar. Soiira seyle
yvagdayyn dowam etmekligi bilen, yasaysa oridn zerur bolan agzalaryn
dokumalaryn proteinlerinin dargamaklary zerarly bedende patologiya
hadysasy doreyar we sonundan dliime alyp baryar.

2.5. Iymitde proteiniin mukdary we onun

biologiki gymmaty

Bedende azot denagramlylygyny owrenmeklik iymitiin diizii-
minde proteinin mukdaryny kesgitlemeklige gifiden yardam edendir.
[ymitin protein diiziiminin mukdary we onui hili adam bedeninii
Oniip-6smegi licin 6rdn wajyp maddalaryn biridir we lukmangylykda
ulu dhmiyete eyedir. Yokarda gorkezilisi yaly, iymitde protein yet-
mezgiliginde gysga wagtyn dowamynda bedende diirli funksional
yetmezgilikleri doredip, patologiya hadysalara alyp baryar. Ilkinji
dowiirlerde bedeniit horlanmak koeffisientinden ugur almak bilen
iymitin diiziiminde her bir gije-giindizde 30-45 g proteinin mukdary



Proteinlerifi ¢alsygy 77

bolmalydyr diyip hasaplanylyardy. Seyle mukdardaky proteinli iymit
adam bedenininn azot denagramlylygyny iiytgetmén saklayandygy
anyklanyldy. Sonuii {igin hem proteinii iymitde iil ki¢i mukdary diylip
hasaplanyldy. Emma seyle mukdardaky iymitin diizimindéki protein,
adam bedenin azot denagramlylygyny uzak wagtyin dowamynda sak-
lap bilmeydr we bedeni otrisatel azot deflagramlylygyna getiryar.
Iymitini diiziiminde 50-60 g protein mukdary hem yeterlik mukdar
diymek bolmaz. Seyle mukdardaky proteini saklayan we energiya iip-
jungiligi tarapdan yeterlik mukdarda uglewodlary we lipidleri hem-de
beyleki iymit maddalaryny saklayan iymit diizgiininde otnositel pro-
tein yetmezgiliginiii doremekligi miimkindir. Netijede, bedende diirli
patologiya yagdaylaryn doremekligine, ¢agalary Oslisden galdyryp we
seyle bedenlerde immun-gorayys we nerw ulgam yaly agzalaryn we
ulgamlaryn 6z wagtynda guralmaklygyna ulu pasgelgiligin doremek-
ligi ayan. Esasan-da proteinlerini iymitde absolyut we otnositel yet-
mezciligi ayallaryin géwreli we ¢caga emdirydn dowiirlerinde milletin
sagdyn nesli gorap saklamaklykda wajyp meselelerin biridir. Sol
sebéplerden-de kop yurtlarda, sol sanda hem Tiirkmenistanda ilatyi
iymitine, esasan, onui protein diiziimine uly iins berilyar.

Iymitin diiziiminddki proteiniit adamyn yasyna, hiinérine, alyp
baryan zdhmetine, klimat tisirlerine, zdhmet we yasayys sertlerine
hem-de basga tésirlere baglydyr. Su yagdaylary goz oniinde tutmak
bilen uly adam bedenine her gije-giindizde orta hasapdan 80-100 g
protein zerurdyr. Agyr fiziki zihmet bilen we howanyn gyzgyn wagt-
larynda isleydn adam {i¢in ol dereje 130-150 g-a yetirilmelidir. Caga-
lar ii¢in proteinin mukdary olaryi yagyna baglydyr:

1-3 yasynda — 55 g; 4-6 yagynda — 72g;  7-9 yasynda — 89 g;
10-12 yagynda — 100 g; 13-15 yagynda — 106 g-a dent bolmalydyr.

Proteinlerin iymitddki mukdary onuii gymmatyna hem baglydyr.
Proteinlerin gymmaty bolsa onun aminotursy diiziimine we protein
molekulasynyn asgazan-icege yolunda erkin aminotursulara darga-
maklyk ukybyna baglydyr. Sebébi iymitddki protein bedende dine
aminotursy ¢esmesi bolup ¢ykys edyér. Aminotursular 6zlerinin be-
dende dhmiyeti boyunga iki topara boliinyarler: bedende emele gelyédn
we emele gelmeydn aminotursular. Emele gelmeydn aminotursular
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uly adam bedenine iymit bilen 0,5 gramdan 2,0 grama ¢enli her gije-
giindizde diismelidir:

leysin 2,02 ¢
izoleysin 13¢g
metionin 2,02 ¢
lizin 1,5¢g
fenilalanin 2,02 ¢
treonin 091¢g
triptofan 0,46 g
walin 1,5¢g.

Yas cagalar ii¢in arginin we gistidin hem ¢alsylmayan ami-
notursulardyr we iymit bilen ¢aganyn 0siis dowriinde onuil bedenine
diismelidir. Iymit proteininiii diiziimininn 20-25% mukdary bedende
emele gelmeyin we 75-80% mukdary hem emele gelyan aminotursular
bolmalydygyny hasaplamalar we gegirilen barlaglar gorkezdi.

Proteinlerin aminotursy diiziimleri boyunga giiiden tapawut-
lanyarlar. Kébir proteinleriii diiziiminde yeterlik mukdarda we op-
timal gatnasykda calsylmayan aminotursulary saklayarlar. Olaryn
kabirinin bolsa diiziiminde bir ya-da birnd¢e calsylmayan aminotursy
yokdur. Sonira hem kébir 6siimlik proteinleri, esasan hem bugdayyn
dénesindéki protein, asgazan-igege yolunda erkin aminotursulara dar-
gamayarlar, ol proteinlerin dasy didnede sellyuloza gabyk bilen Ortii-
lendir.

Proteinlerin iymit dhmiyeti, olaryn himiki we biologiki gymmaty
bilen anladylyar. Proteiniit himiki gymmaty, onun gidrolizatynyn
aminoturgy diiziimini standart proteinii aminotursy diiziimi bi-
len denesdirmekde kesgitlenilydr. Standart protein hokmiinde
yumurtganyn ya-da ene siiydiinin proteini ulanylyar. Eger-de bar-
lanyan proteinin aminotursy diiziimi standart proteinlerii aminotursy
diizumine meiizes bolsa (hil we mukdar taydan), seyle proteinin himi-
ki gymmaty 100-e den diylip alynyar.

Proteinlerin biologiki gymmaty diylip, adamda ya-da tejri-
be gecirilydn haywanda azot denagramlylygyny saklamaklyk {i¢in
har¢lanan proteinin mukdaryna aydylyar. Bu gorkeziji sol hargla-
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nan proteinin mukdaryna ters proporsional dhmiyetdedir, yagny azot
denagramlylygy saklamaklyk ii¢in proteiniit mukdary nice kdp harg
bolsa, songa proteinin biologiki gymmaty pesdir. Eger-de proteiniii
diiziiminde ¢alsylmayan aminotursularyn dhlisi we yeterlik mukdarda
hem-de protein iymit sindiris agzalarynda doly aminorursulara dar-
gap, ol aminotursular hem gana sorulsalar, seyle proteinin biologiki
gymmaty 100-e den diylip hasaplanylyar (6-njy tablisa).

6-njy tablisa

Iymit 6niimlerinifi protein gymmaty

Oniimler Himiki gymmaty Biologiki gymmaty
Ene siiydi 100 95
Sygyr eti 98 93
Yumurtga 100 97
Sygyr siiydi 95 81
Mekgejowen 49 36
Tiwi 67 63
Ak ¢orek 47 30

Eger-de proteinin diiziminde c¢alsylmayan aminotursularyn
haysy-da bolsa birinden biri bolmasa, seyle proteinini biologiki gym-
maty nola den diylip hasaplanylyar. Iymit diizgiin-tertibi diiziilende
proteiniil biologiki gymmatyna iins berilmelidir. Pes gymmatly pro-
teinler diiziiminde yetmezcilik edyén calysylmayan aminotursulary
doldurmaklyk tigin iymitiii diiziimine kdp mukdarda protein giriz-
melidir. Umuman, iymitii protein diiziimi diirli-diirli bolmalydyr we
bedeninl ¢alsylmayan aminotursulara bolan talabyny kanagatlandyr-
mak ti¢in protein yeterlik mukdarda bolmalydyr.

2.6. Proteinin ozlesisi

Proteinler yokary molekulyar, gorniis hem-de dokuma ozbolusly
birlesmedir. Proteinlerin gorniis we dokuma ayratynlyklaryny yitir-
mekleri hem-de i¢egeden gana sorulmaklary iicin protein moleku-
lalary erkin aminotursulara dargamalydyr. Sebidbi iymitin diiziimin-
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déki proteinler icegeden gana dine aminotursy gorniisinde sorulyar.
Proteinlerin aggazan-igege yolunda, proteolitiki fermentlerin tasirin-
de suwlasyp gecyédn hadysanyn iisti bilen erkin aminotursulara dar-
gamaklygyna proteinlerin ozlesigi diyilydr. Proteinlerin diiziiminde
aminotursular peptid baglanysyklary bilen birlesyérler. Proteinleriii
dargamaklygy peptid baglanysygyny suwuii molekulasynyn gat-
nasmagynyn (suw bilen dargayan hadysa) netijesinde ge¢yar:

H'N-CH-COO-
|

R, R, H,0 R,
| |
H'N-CH-CO-NH-CH-CO-NH-CH-CO-NH-CH-CO... Aminotursy

| |
R R

2 4

Protein

H'N-CH-COO-

A |
}|11 1‘13 H,0 R,  Aminotursy
—H'N-CH-CO-NH-CH-CO-NH-CH-CO"

|
RZ
Protein

Proteinlerin suw bilen dargatmak hadysasyna proteoliz diyil-
yar. Bu hadysany iipjiin edyin fermentlere bolsa proteolitiki fer-
mentler diyilyéir. Asgazan-igege yolunda 10-dan gowrak proteolitiki
fermentler bar. Ol fermentlerinn &hlisi proteinin diiziiminde peptid
baglanysygyny tlizmekligi katalizlesdirydn hem bolsalar, 6zlerinii
edyén tésirleri boyunga yokary dereje 6zbolusly hisiyetli ferment-
lerdir we 0z gezeginde endopeptidazalara we ekzopeptidazala-
ra bollinydrler. Endopeptidazalar polipeptid zynjyryil ortalarynda
yerlesen peptid baglanysyga hiijiim edip, sol baglanysyklary iiziip,
protein molekulasyny ayry-ayry polipeptidlere dargadyar. Ekzopepti-
dazalar polipeptid zynjyryn ujundan bir aminotursyny boliip ayyryar.
Ayry-ayry proteolitiki fermentler protein molekulasynyn 6l¢egini we
onun gurlusyny saygarmaklyk bilen tésir edyérler. Kébir fermentler
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bolsa, belli bir aydyn aminoturgynyn gatnasmagyndaky dordn pep-
tid baglanysyga hiijiim edip beyleki peptid baglanysyklaryn darga-
magyny katalizlesdirmeyir. Seylelikde, bu hadysa iymit bilen diisyan
proteinlerin iymit sindiris agzalarynda orin ¢ylsyrymly gecyan hady-
salardyr.

2.7. Asgazanda proteinlerin dargaysy

Iymitin proteolizi asgazandan baslayar. Proteinler asgazana
diismek bilen, ol yerde gastirin gormony1 ¢ykarmaklygyna gagyryar.
Gastirin 6z gezeginde asgazanyn diwaryny Ortliji Oyjiiklerin duz
tursusyny cykarmaklygyny we bas dyjiiklerin bolsa pepsinogen fer-
mentini ¢ykarmaklygyny gyjyndyryar. Duz tursusynyn asgazan sird
bosamaklygy, sirdninl tursy (pH 1,5-2,5) gursawlygyny berjay edyar.
Seyle tursy gursaw iymit bilen diisen kop mikrobedenlerinin 6lmek-
ligine alyp baryar. Sofira hem globulyar proteinleriii molekulasyny
lagtalandyryp, polipeptid zynjyryn i¢inddki peptid baglanysyklary
fermentiii barmaklaryna yardam edyar.

Pepsinogen fermenti (mol. agramy — 40 000) isjen daldir. As-
gazan siresinde duz tursusynyn tésirinde we autokataliziii netijesin-
de isjenlesip pepsine owriilyédr (mol agramy — 33000). Pepsinogenii
isjenilesmesi, onun polipeptid zynjyryiiyin N-ujundan 42 aminotursy
galyndydan ybarat peptidiii ayrylmagy bilen birbada ayrylman bir
ndge peptidler giimiisinde ayrylyar. In softunda ayrylyan, esasan-da
esas aminotursulardan duran asgarly peptid (mol agramy — 3200)
pepsininl ingibitory bolup ¢ykys edyér. Pepsinin diiziiminde {i¢ disul-
fid baglanysyk bardyr, olardan ikisi fermentiii isjenligi ticin wajypdyr.

Pepsin 6ziinin tésiri boyunga endopeptidazadyr. Sol ferment
tirozin, fenilalanin we triptofan aminotursularyin karboksil topar-
jyklarynyn we bulardan basga-da leysiniii, glutaminiii we gluta-
matyn gatnasmaklarynda dordn peptid baglanysyklara hiijiim edyar.
Netijede protein molekulasy ayry-ayry peptidlere dargayar. Pepsin
tirozinin, fenilalaninin we triptofanyn gatnasmaklaryndaky peptid
baglanysyklary yokary tizlik bilen dargadyan bolsa, leysinin we di-

6. Sargyt Ne 981
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karbon tursularyn gatnagsmagyndaky peptid baglanysyklary birnédge
pes tizlik bilen hiijiim edyér. Pepsin tursy, yagny pH 1,5-2,2-4 den
bolan gursawda isjendir.

Asgazan siresinde pepsinden basga-da, gastruksin we gawiiseyan
haywanlaryn dordiinji garnynda rennin fermentleri hem bardyr. Ol
fermentlerint adam bedeninde proteinleri 6zlesdirmeklerinde belli bir
dhmiyeti yokdur.

2.8. Proteinlerin icegede dargaysy

Proteinlerin erkin aminotursulara esasy dargayan yeri inge ige-
ginin yokarky boliimidir. Asgazandan 12 barmak icegéd iymit bula-
magy diisende, onunl tursy gursawynyn tésirinde sekretin gormony
islenip gana dokiilyar. Sekretin asgazanasty méazde bikarbonatyn
emele gelmegi we onun icegd dokiilmegini iipjiin edyér. Netijede ice-
g diisen asgazan siresininl tursy gursawy neytral yagdaya getirilyar.
12 barmak igegede aminotursularyn peyda bolmaklary holesistokinin
gormonyn bosamagyna alyp baryar. Gormonyi tdsirinde asgazanasty
mazde tripsinogen, himotripsinogen, proelastaza we prokarboksipep-
tidaza fermentleri doredilydr we mézin siresi bilen 12 barmak icegd
digyérler. Fermentler isjen gorniisde déldir, olaryn isjeiilesmesi ice-
gede gecyar.

Tripsinogenin molekulyar agramy 23 000-24 000-a dendir.
Molekulasy 249 aminotursudan diiziilen bir polipeptid zynjyr-
dan duryar. Tripsinogen igege siresinini diiziiminddki enterokina-
za fermentiil tdsirinde isjenlesip tripsine owriilydr. Enterokinaza
12 barmak igegidnin nemli bardasynda doredilyir. Tripsinogenii
isjeiilesme hadysasynda fermentin N-ujundan 6 aminotursular gek-
sapeptid (Wal-Asp-Asp-Asp-Asp-Liz) gorniisinde ayrylyar. Tripsi-
nogenden geksapeptidin ayrylmaklygy fermentini isjeit merkezinii
doremekligine we onun iigiinji dereje gurlusynyn emele gelmekligi-
ne alyp baryar. Ondan basga-da, bu hadysanyi icegede gegmekligin-
de uly dhmiyeti bardyr. Eger-de tripsin asgazanasty mézde doreyéan
bolsa, onun tasirinde mézin siresinddki beyleki fermentler hem dar-



Proteinlerifi ¢alsygy 83

gadylardy. Muna mysal edip, yiti pankreatit keselini getirmek bolar.
Su patologiyada tripsin we asgazanasty méizin beyleki fermentleri
ganda peyda bolyarlar we mézin nekrotizirlesen yeri nige kop bol-
sa gan syworotkasynda tripsiniit we beyleki fermentlerin mukdary
sonca hem yokarydyr. Lukmangylykda pankreatit keselini anykla-
makda, ganyn sywarotkasynda tripsiniii mukdaryny kesgitlemek
ginden ulanylyar.

Tripsin (mol agramy — 22 600) endopeptidazadyr. Bu ferment
argininin we lizinin karboksil topajyklarynyn gatnagsmaklarynda
dorén peptid baglanysyklara hiijiim edyér. Tripsinin igjenlik pH arasy
7,8-8,0-a dendir.

Himotripsinogen (mol agramy — 25 000), diiziiminde birnige
disulfid baglanysyklaryny saklayan, 246 aminotursydan bir poli-
peptid zynjyrdan ybarat molekuladyr. Himotripsinogen inge icegede
tripsinin tésirinde molekulanyn iki yerinden dipepdit gyrkylyp ayryl-
yar. Emele gelen ii¢ polipeptid zynjyrlar iki disulfid baglansygynyn
we kowalent dil, suwdan gagyan tdsirligin netijesinde biri-birleri
bilen baglanysyklydyr. Su hadysanyn netijesinde hem himotripsi-
nogenden himotripsin emele gelyédr. Himotripsinogen isjent déldir.
Onun igjen gorniisi himotripsindir. Himotripsinogenii isjent gorniisi
himotripsine owriilmegi tripsinin we autokatalizin tdsirinde Ordn
cylsyrymly gecyiér. Isjenlesis hadysasynda biri-birinden fiziki-himiki
hisiyetleri (elekiroforez hereketi) we fermentatiw isjenilikleri boyun-
c¢a tapawutlanan himotripsiniii birnd¢e gorniisi emele gelyir. Himo-
tripsin polipeptid zynjyrda fenilalaninif, tirozinii we triptofanyn
karboksil toparjyklarynyn gatnasmagyndaky emele gelen peptid
baglanysyklara hiijiim edyér. Himotripsin 6ziinin tisiri boyunca en-
dopeptidazadyr.

Elastaza. Asgazanasty méizde proelastaza gorniisinde emele
getirilyér. Proelastaza fermentin isjeit gérniisi daldir. Tripsinin tési-
rinde isenlesip icegede elastaza owriilyar. Elastaza dine elastin pro-
teinlere hiijiim edip, suwdan gagyan gapdal zynjyrly aminotursularyn
gatnagmaklaryndaky peptid baglanysyklary {izyar. Elastaza endopep-
tidazadyr. Elastaza 0ziiniii gurlugy we isjen merkeziniii 6zboluslygy
boyunga tripsine we himotripsine menzeyar.
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Karboksipeptidazalar. Asgazanasty mézin siresi bilen yene-de
bir isjent gorniisde bolmadyk prokarboksipeptidaza fermenti igegi
diisyar. I¢egede tripsinin tasirinde isjenlesip karboksipeptidaza dwriil-
yér. Karboksipeptidazanyn iki, yagny A we B gorniisi bardyr. Kar-
boksipeptidaza diiziiminde sink saklayar. Fermentlerin iki gorniisi-de
ekzopeptidazalardyr. Hiijiimi polipeptid zynjyryn karboksil ujun-
da yerlesen peptid baglanysygyna etmek bilen, bir aminotursudan
boliip ayyryar. Karboksipeptidaza B esas aminotursularyin — lizinin,
argininiil we prolinin gatnagmaklaryndaky peptid baglanysygy tizyér.
Beyleki aminotursularyn gatnagsmaklaryndaky peptid baglanysyga
karboksipeptidaza A hiijiim edip gidrolizlesdiryér.

Aminopeptidazalar. Igege siresiniii diiziiminde aminopeptida-
zalar bardyr. Olar hem ekzopeptidazadyr. Emma polipeptid zynjyryn
amin ujundaky peptid baglanysyga hiijiim edip bir aminotursudan
gyrkyp ayyryar. Aminopeptidazalaryin birndce gorniisleri bardyr,
magninin we margensin ionlarynyn tésirinde igjeiililiklerini gliyclen-
diryarler.

Dipeptidazalar. Yokarda getirilen endopeptidazalaryn we ekzo-
peptidazalaryn tisirlerinde proteinler inge icegede erkin aminotursu-
lara we dipeptidlere ¢enli dargayarlar. Dipeptidler dipeptidazalaryn
tasirinde aminotursulara dargadylyar. Dipeptidazalaryin hem birnége
gorntisleri bardyr (glisil-glisil-dipeptidaza, prolinaza we basgalar).

Proteolitiki fermentlerin isjefiligi proteazalarynn doreyislerini
sazlagdyrmaklyk tsti bilen iipjiin edilyir. Sonra asgazanasty ma-
zinde, ganyn plazmasynda, towuk yumurtgasynda we basga doku-
malarda protein diiziimli ydritelesdirilen proteazalaryn ingibitor-
lary agyldy. Igege proteolizi gastirin we sekretin yaly gormonlaryi
gatnagmaklarynda hem ginden sazlasdyryjylyk hadysalary ge¢yar.

Sunun bilen birlikde proteinler icegede erkin aminotursulara
dargayarlar. Aminotursular suwda gowy ereydn maddadyr we
sonuil iicin hem icegénin nemli bardalaryndan gana sorulyarlar. Er-
kin aminotursularyii gana sorulmaklaryna inge iceginii uzynlygy
(4,0-4,5 m) we onui nem bardasynyi eplenisikli gurulyp, liplirjiginini
hereketlenmekleri sebdpli 6rdn gin meydan (18 m?) doretmekleri
ginden yardam edyir. Sonra hem iipiirjiginiit we igegénini umumy he-



Proteinlerifi ¢alsygy 8§

reketlenmekligi icegedéki iymit bulamagyny garyp durmaklygy, onunl
diiztimindéki erkin aminotursularyn sorulus hadysasynyn giiy¢clenme-
gine alyp baryar.

Dokuma proteinlerifi proteolizi. Bedenin Oyjik gurlusyny
diizmige gatnagyan we onuin suwuklyk gursawynda eridn yagdayda
yerlesen proteinler dordnden sofira belli bir wagtyn gecmekligi bi-
len (biologiki yarymdargayys dowri) erkin aminotursulara dargap,
bedenin erkin aminotursy goruna gosulyar. Bu hadysa lizosomlarda
yerlesen dokuma proteazalar tarapyndan katalizlesdirilyédr. Ol fer-
bilen bellenilydr. Dokuma proteolizi doly dwrenilen hadysa déldir.
Sonui tigin hem bu meselédnin diisniiksiz yerleri 6rdn kopdiir.

2.9. Proteinlerin icegede ciiyremegi

Proteinlerin  igegede ¢iiyremekleri doly manyda bolman,
proteinlerin asgazan-icege yolunda proteolitiki fermentlerin tisirinde
dargamaklarynyn netijesinde emele gelen erkin aminotursularyn icege
kicibedenlerinin gatnasmaklaryndaky dargamaklyk hadysalary bilen
baglanysykly gecyir. Icege mikroflorasynynl bedeninint fermentlerinii
tasirinde aminotursular okislenme, gaytarma, dekarboksilirlesme,
dezaminirlesme we beyleki hadysalaryn netijesinde dargayar we diirli
birlesmelerii doremeklerine alyp baryar. Icegede aminotursulardan spirt-
ler, yag tursulary, oksitursulary, ketotursulary, aminler we basgada kop
diirli birlesmeler emele gelyar. Su hadysanyi netijesinde aminotursular
icegede diirli derejede zdherli birlesmelerin cesmesi bolup ¢ykys edyar-
ler. Sol sanda aromatiki aminotursulardan yokary zdherli maddalar — fe-
nol, indol, krezol, skatol; kiikiirtli aminotursulardan — kiikiirtli wodorod,
metilmerkaptan yaly birlesmeler emele gelyér:

Z CE //CE Z CH
HC? “C-CH,~ CH-COOH HC” C-CH; HC? “CcH
| NH, - é EH | [
CH ~ C. CH
\N 7N \N
Ho” cfi HO” “ch Ho” “cfi

Tirozin Krezol Fenol
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/CE cH CH
Hc” C——C—CH,~ CH-COOH He? Nc——C— CH, we? Ne—cn
PN e T A Pt B
N HC C CH
NcH \N}/I \\Cﬁ \N}/I HC \\CﬁC\NﬁCH
Triptofan Skatol Indol

Diaminotursulardan — ornitinden we lizinden, olaryn dekarbok-
silirlesmesinin netijesinde putressin we kadawerin yaly zéherli birles-
meler emele gelyar:

CH,-NH, CO, CH,-NH, CH,-NH, CO,
‘CHZ (|3HZ (|3H2 CH,-NH,
e, e e e
‘CHZ (|3H2 (|3H—NH2 |CH2
CH-NH, (|3H2—NH2 (|ZOOH |CH2—NH2
‘COOH

Lizin Kadawerin Ornitin Putressin

Ol birlesmelere maslyk zdherleri diyilyédr. Sebdbi bu yokary
zdherli birlesmeler maslygyi dargamagynda hem doreyirler.

Proteinlerinn ¢liyremeklerinifi netijesinde emele gelen oniimler,
sol sanda dhli zdherli birlesmeler, aminotursular bilen bir hatarda
gana sorulyarlar. Seylelikde, icege bedeni zaherleyédn kop diirli zdherli
maddalaryn cesmesidir. Kadawerin we putresin yeiiil gana sorulandan
sofira pesew bilen ¢ykyar. Mergi, gastroenterit we sistinuriya yaly ke-
sellerde sol aminlerin mukdary pesewde kopelyir we sol sebapden-de
pesewde sol aminleri agmaklyk miimkindir. Diaminotursulardan
dordn aminler igegdnin nemli bardasynda diaminoksidazalaryn
gatnagsmaklarynda okislendirilip zdhersizlesdirilyér.

Proteinlerin ¢iiyremeklerinini 6niimleri gana sorulanyndan sofira
dhlisi gan bilen bagra diisydr we sol yerde-de zdherli birlesmelerini
kiikiirt we glyukuron tursularynyn gatnagsmalarynda zéhersizlesdirme
hadysalary gecyér. Kiikiirt tursusy 0ziinin igjent gorniisi 3-fosfoadeno-
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zin-5-fosfosulfat we glyukuron tursusy hem — uridinfosfoglyukuronat

gorntislerindedir:
¢C\ N
N C §§
CH
H(L\ U; /oM 2 9
N, TN Cg gC-CHyO-P-O0-S-OH
N \ / OH O
¢ ¢ oH
OH O—Il):O
OH
3-fosfoadenozin-5-fosfosulfat (FAFS)
O
¢
HN/ \CH (EOOH
L0 -
O 0
~ i | i |
o7 WL \}yj CHyO-P-0-P-0N:__L/0H
|
—c OH OH on n

Uridindifoglyukuronat (UDFG)

Fosfoadenozinfosfosulfat ya-da uridindifosfoglyukuronat, aril-
sulfatransferaza we UDF-glyukuroniltransferaza fermentleriin kata-
lizlesdirmeklerinden zdherli birlesme bilen birlesip zdhersiz jiibiit-

lesen birlesme emele gelyar:
ADF

CH
Z \ FAFS CH
HC C—-OH Z N\
xJ ue? “e-o-soun

Hé Q ,CH -
CH HC\\ ’
Fenol Fenolsulfat
Indol we skatol 6ziinint zdhersizlesdirilmesinin gegmeginde ilki
bilen okislenip indoksil we skatol hem skatoksile owriilyar. Sofira

olaryn jiibiitlesen birlesmeleri emele gelyar:



CH CH (I)H UDF
c? “c—cH He? Nc——¢ UDFG
AT, A
A PARN N CH
Indol Indoksil
ICOOH
o—~C
H
é/ "\M
CH H C
! [
4 \C—C—O\('j_c'/OH
—p | |
N
CH
NS
el i
Indoksilglyukuronat

Indoksilsulfatyn kaliy we natriy duzlaryna haywan indikany
gelen zdherli maddalaryn zéhersizlesdirilmesinini netijesinddki dordan
birlesmeler pesew bilen bedenden ¢ykarylyar.

Pesew bilen ¢ykyan haywan indikanyin mukdary boyunga
icegede proteinlerin ¢iiyremeklerinin derejesi we bagryn zdherli
maddalary zédhersizlesdirmek funksional isjenligi kesgitlenilyar.
Bagryn isine gozeggilik etmeklik {licin lukmangylyk amalynda
yene-de bir biohimiki gorkeziji giiden ulanylyar. Ol hem ben-
zoy tursusynyn bagyrda zdhersizlesdirmeli hadysasydyr (Kwikin
usuly):

oS CH
7 - NH
HE™  C-COOH HC? C-CO-NH- CH-COOH
HCl CH v '
\\C g COOH HC\\ _CH
CH
Benzoy tursusy Glisin Gippur tursusy

Hadysadan gorniisi yaly benzoy tursusy glisin bilen birlesip,
gippur tursusyny emele getirydr. Bu hadysa benzoy tursynyil
zéhersizlesdirilme hadysasy bolmak bilen, bagryn umumy zéiher-
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sizlesdirme funksional igjenligini gorkezyédn reaksiyasydyr. Bar-
lanyan ndsag az mukdarda benzoy tursusy bilen iymitlendirilip,
pesew bilen gippur tursusynyn ¢ykyan mukdaryny kesgitlemeklik
bilen anyklanylyar.

Proteinlerin icegede ciiyremeklik hadysasy adamyn biitin-
ley dmriinin dowamynda gecip duryar we onufl netijesinde eme-
le gelydn zdherli dhli birlesmeler hem icegeden bedene diisyér.
Bagyrda bolsa ol zdherli maddalaryn zdéhersizlesdirmek hady-
sasy gec¢ydr. Sonuil bilen birlikde bedenin mydamalyk we do-
wamly gecyin zédherlenme hadysasynyn derejesi we onui neti-
jesinde hem agzalarynn we dokumalaryin kadaly wezipelesmegi
iki sertlere baglydyr. Sol sertleriii birinjisi — icegede proteinlerin
cliyremeklik hadysasynyn derejesi, ikinjisi — bagyrda zdher-
li birlesmelerin zdhersizlesdirmeklik hadysasynyn yagdayy.
Icegede proteinlerin ¢liyremeklik hadysasynyn derejesi icege
mikroflorasynyn diiziimine baglydyr. Eger-de adam 6ziinin iymit
diizgilinini liytgedip dursa, yakar-yakmaz iymitler bilen iymit-
lenyén bolsa, iymitifl sanitar diizglini bozulyan bolsa we yene-de
kdbir basga yagdaylar icege mikroflorasynyn diiziiminin iiytge-
mekligine alyp baryar. Seyle yagdayda bagyr hem zdherli madda-
lary doly zdhersizlesdirip bilmeyér we bedenin zdherlenmesinin
yokarlanmagyna getiryar.

Bu yagdayyn kop wagt dowam etmegi bilen bedende patologiki
hadysalaryin déremekligine alyp barmaklygy doly miimkindir.

2.10. Aminotursularyn calsygy

Iymitin dliziimindéki proteinler aggazan-igege yolunda proteoliti-
ki fermentlerin tdsirinde erkin aminotursulara dargap we sol gorniisde
sorulyp gana diisyar. Dokuma proteinleri hem 6yjiik lizosomalarynda
yerlesen dokuma proteazalaryn téisirlerinde erkin aminotursulara dar-
gayarlar. Seylelikde, bedenin erkin aminotursy gory doreyér. Erkin
aminotursy gory mukdar taydan uly adam bedeninde belli bir derejede
saklanylyar. Emma diirli adamlarda aminotursy gorunyn aminotursy
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diiziimi boyunca birndge tapawudy bolyar we ol, esasan-da, iymitii
protein diiziimine baglydyr.

Aminotursular gan bilen &hli agzalara we dokumalara yetirilyar.
Dokumalaryn erkin aminoturgy gorunyii aminotursy diiztimleri biri-
birlerinden az tapawutlanyar we diiziimi boyung¢a ganyn aminotursy
diizimine yakyndyr.

Aminotursular agzalarda we dokumalarda 6zbolusly dokuma
proteinlerin doremegine, fermentlerini, gormonlaryii we beyleki bi-
ologiki isjent birlesmelerin doremeklerine gatnasyarlar. Aminotursy
calsygynda bagyr 6rdn wajyp orny eyeleyir. Bagyrda aminotursular
bagryn we ganyn proteinlerini emele getirmeklik bilen bir hatar-
da, diirli 6zbolusly azot birlesmelerinin déremegini {ipjiin etmek-
de ginden gatnasyar. Sol sanda purin we pirimidin nukleotidlerin,
kreatinin we pesew tursynyi doremegi, ammiagy zéhersizlesdirme
hadysasy, aminotursularyn transaminirlesme reaksiyasynyn esasynda
calsylyan aminotursularyin emele gelmegi we baggada kop hadysalar
bagyrda gecyar.

Aminotursularyn c¢algygyny, esasan, iki diirli bag ugurlar bilen
hésiyetlendirmek miimkindir: aminotursy calsygynyil umumy we
aminotursularyn her birine mahsus bolan 6zbolusly ¢alysma ugurlary.
Eger-de aminotursy calsygynyn umumy ugurlary, esasan, birmenzes
gecydn bolsalar, 6zbolusly calysma ugurlary 6rdn ¢ylsyrymly we
ayry-ayry aminotursular biri-birlerinde giniden tapawutlanyan ugurlar
bilen gecyérler (7-nji ¢yzgy).

2.11. Aminotursy ¢alsygynyin umumy ugurlary.
Aminotursularyn dezaminirlesmesi

Aminotursularynn dezaminirlesmesi aminotursy calsygynyn
umumy ugurlarynyn biridir we olaryil kopisinin  katabolizmi
dezaminirlesme hadysasy bilen baglayar. Aminotursularyn amino
toparjyklarynyn fermentlesme hadysanyn netijesinde ammiak gor-

......

Tebigatda aminotursularyn dezaminirlesmesiniii dort gorniisi bardyr:
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L. Gajtarylma R-CH-COOH — - R_CH,-COOH + NH
dezaminirlesme: | 2 3
NH,
Aminotursusy \'(ag tursusy

2. Okislenme !
R-CH-COOH —"“2% - R_CH_COOH + NH,

dezaminirlesme: | ”
NH, o
Aminotursusy Ketotursusy

3. Gidrolitiki R-CH-COOH — ™% . R_CH_COOH + NH

dezaminirlesme: 2 3
| |
NH, OH
Aminotursusy Oksitursusy

4. I¢ki molekulyar

- R-CH ~CH-COOH —— R-CH=CH-COOH + NH
dezaminirlesme: 2 3

I|\IH2 Doymadyk
Aminotursusy yag tursusy
Dezaminirlesme hadysanyi netijesinde aminotursulardan ammi-
akdan basga-da yag tursulary, keto- we oksitursular emele gelyar. Hay-
wan bedeninde, sol sanda adamda, dstimliklerde we birnédge kislorod-
ly yasayan kici bedenlerde, aminotursularyin dezaminirlesmelerinifi
okislenme we i¢ki molekulyar dezaminirlesme gorniisleri dus gelyar.
Gidrolitiki we gaytarylma dezaminirlesme reaksiyalary kébir mikro-
bedenlerde we dstimliklerde bolyar.
Icki molekulyar dezaminirlesme bilen difie bir aminotursy — gis-
tidin dezaminirlesyar:

NH
N=——C—CHz CH—COOH Z N——C— CH=CH-COOH
| I Il
HC ~ CH HC\ ) CH
NH NH
Gistidin Urokanin tursusy
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Gistidininn i¢ki molekulyar dezaminirlesmesi ferment gistidin-
ammiakliaza (gistidaza) tarapyndan katalizlesdirilydr. Bu ferment
bagyrda we deriniii epidermal gatlagynda dus gelydr. Bagyrdaky
gistidaza bagryn patologiyasynda Oyjiik perdejiklerinin gurlusynyn
bozulmaklarynyn netijesinde gana diisydr we ganyin syworotkasynda
bu fermentin isjenligini kesgitlemek bilen bagyrda ge¢yin patolo-
giya hadysylarynyi derejesi we yagdayy barada maglumat anyk-
lanylyar. Sonun iicin-de gistidaza fermenti amaly lukmangylykda
gepatodzbolusly ferment hokmiinde ulanylyar.

Derinin epidermal gatlagynda gistidazanyn katalizlesdirmeginde
gistidinden emele gelyin urokanin tursusy molekulanyn sis-trans
izomerlesmeginin netijesinde derd diigydn ultramelewse sohlelerin
energiyasyny oziline sindirip, derinin icki gatlaklaryny sohlénin tési-
rinden gorayar.

Bagyrda gistidaza fermenti gistidinin umumy katabolizmi-
ni ugrukdyryan fermentdir. Urokanin tursusy urokanatgidrota-
za fermentinin katalizlesdirmesinde imidazolpropionata, soira
hem imidazol halkanyn bozulmagy bilen N-formiminoglutamata
we onuinl glutamata owriilmekligi bilen gistidinin katabolizmi
gecyidr. Adamda dogabitdi kesel bolan gistidinemiya keselinde
gistidin-ammiakliaza (gistidaza) fermenti yokdur we sonun {i¢in
hem sol ndsaglarynn ganynda we pesewinde gistidinin mukdary
yokarydyr.

Okislenme dezaminirlesme. Aminotursularyin dezaminirlesme-
sinde esasy orna okislenme dezaminirlesme eyedir. Bu hadysanyn
umumy gegisi seyle:

COOH COOH COOH
| . |
CH-NH, ~ C=NH ~C=0
| | |
R FMN R H,0 R

FP FMN - H, NH, Ketotursy
Aminotursy FP - H, Iminotursy

HO, %0,
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Yokardaky hadysadan gorniisi yaly, okislenme dezaminirles-
me iki basgancak boyunca gecyéar. Birinji basgangagynda fermentin
gatnagmagynda aminotursy okislenip iminotursa Owriilyér. Ikin-
ji basgancagynda emele gelen iminotursy 0z-0ziinden suwun
gatnagmagynda ketotursa we ammiaga dargayar. Birinji basganca-
gynda aminotursulary okislendiryén oksidazalar flawingarasly de-
gidrogenazalara degislidirler. Bu fermentlerin kofermentleri hem
FMN we FP-dyr. L-aminotursularyn oksidazalary diiziiminde FMN
saklayar we D-aminotursularyn oksidazalarynyn prostatiki topary
bolup FP girydr. FMN we FP okislenyén aminotursularyfn wodorod
atomlarynyn akseptorlary bolup hyzmat edyérler we elektronlary
hem-de protonlary sol yerde FP - H, hem iki elektrony we iki protony
molekulyar kisloroda bermek bilen wodorodyn perekisini doredydr.
Wodorodyn perekisi katalaza fermentin tésirinde suwa we atomar kis-
loroda dargayar. Seylelikde, aminotursularyn oksidazalary okislenme
hadysasyny gysga zynjyr iisti bilen alyp baryar.

Aminotursularyil kop boleginiii okislenme dezaminirlesmesini
katalizlesdiryan oksidazalar dyjiigin endoplazmatiki torunda bardygy
bellidir. Emma L-aminotursularyn oksidazalarynyn optimal pH-y 10-a
dendir, seyle pH adam we haywan bedenlerinii dokumasynda bol-
mayar we pH-yin fiziologiki derejesinde (pH 7,0) L-aminotursularyi
oksidazalarynyn isjenligi 10 esseden-de asakdadyr. Seylelikde, ol
oksidazalaryn aminotursulary dezaminirlesdirmekde belli bir éhmiye-
ti yokdur. Sunun bilen birlikde tebigy aminotursulara mahsus bol-
madyk aminotursularyii D-izomerlerine pH-yn fiziologiki aralygynda
(pH-7,0) isjent dezaminirlesdiryédn adam we haywan bedeniniii doku-
malarynda bardygy anyklandy. Emma seyle oksidazalaryn bedenin
aminoturgy calsygyndaky dhmiyeti belli dédldir. Miimkin, igegede,
icege mikrobedenlerin tdsirinde aminotursularyin L-izomerleri olaryn
D-gorniislerine 6wriilyandirler.

Aminotursularyn L- we D- gorniislerinin oksidazalary bilen
bir hatarda, bedenin fiziologiki pH-n aralygynda yokary isjenlik bi-
len L-glutamin turgynyn okislenme dezaminirlesme hadysasyny
katalizlesdirydn ferment agyldy. Bu fermente L-glutamatdegidroge-

------
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COOH COOH COOH
NAD * H, CH H,0 NH, (|:H2
e Lk
CH—NH > c =NH > l3=0
COOH COOH EOOH
L-glutamat Iminoglutarat a-ketoglutarat

L-glutamatdegidrogenazanyn beyleki aminotursularyn oksidaza-
laryndan ayratynlygy, diiziiminde elektronlaryn we protonlaryn ak-
septorlyk isini yerine yetiryin, koferment hokmiinde NAD saklayar.
Sofira hem gaytarylan, NAD - H, iki wodorod atomyny kisloroda goni
bermén, flawingarasly degidrogenazalaryin we sitohrom ulgamynyn
iisti bilen, dokuma dem alnys zynjyry boyunca geciryir. Glutamat-
degidrogenaza dife glutamaty dezaminirlesdiryéin, NADF - H, we
ammiagyn gatnasmagynda a@-ketoglutaraty glutamata owiirmeklik,
yagny aminirlesme hadysany hem katalizlesdiryar we pH-n fiziolo-
giki aralygynda su hadysa ilicin amatlydyr. Glutamatdegidrogenaza
haywan bedeniniii dokumalarynda gifiden yayrandyr we aminotursy
calsygynda Ordn wajyp fermentdir. Aminotursy ¢alsygynyn alloste-
riki fermentidir. Fermentiii modulyatory bolup NAD - H,, ATF, GTF
we galkangdrniisli hem-de bowrek iisti mézlerin gormonlary ¢ykys
edyidr. Glutamatdegidrogenazanyni himiki diiziimi we fiziko-himiki
hasiyetleri gowy Owrenilen. Seylelikde, okislenme dezaminirlegsme
bilen bir aminotursy L-glutamat dezaminirlesyar.

Serin we treonin degidrotasiyalagmaklyk bilen we sisteyin de-
sulfgidrirlegsmeklik bilen hem dezaminirlesyar:

COOH H,0 H,0 NH,

| COOH COOH COOH
CH-NH, | | E i |

| C-NH, —> C=NH C=0
CH, I | |

| CH, CH, CH,
OH

Serin Piruwat
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COOH H,0 COOH COOH H,0 NH,COOH

\ | | |

CH-NH, C-NH, C=NH Cc=0

\ I — | |

CH-OH CH CH, CH,

\ | | |

CH, CH, CH, CH,

Treonin a-ketoyag tursy
H,S H,0 NH,

COOH COOH COOH COOH

\ | | |

CH-NH, C-NH, — C=NH Cc=0

\ || | |

CH,-SH CH, CH, CH,

Sistein Piruwat

Adamyn bagrynda we haywanlaryn dokumalarynda serini, tre-
onini we sisteini dezaminirlesdirydn fermentler (serindegidrota-
za, treonindegidrotaza we sistotioninliaza) bardyr. Dezaminirlesme
hadysanyn netijesinde, okislenme dezaminirlesme yoly ketotursulary
emele getirydr, emma bu reaksiyada okislenme hadysasy ge¢meyar.
Fermentlerin iigiisi hem piridoksalfosfatgarasly fermentdir. Miimkin,
reaksiyanynl gecisinde substrat-ferment toplanmasynyn diiziiminde
cylsyrymly aralyk birlesmelerin emele gelmekleri bilen gecyéndir.
Treonindegidrotaza treonin aminotursynyn calsygynda allosteriki
funksiyasyny hem alyp baryar. Soiira hem bu ferment indusirlesyéan
fermentlere degislidir. Eger-de sygan kazeiniii gidrolizaty bilen iy-
mitlendirilse, treonindegidrotazanyn isjenligi 300 esse yokarlanyar.
Umuman, ii¢ ferment hem aminotursy calsygynda wajyp isi alyp
baryar. Sol sanda serinif, treoniniii we sisteiniii piruwatyn {sti bi-
len glyukoza Owriilmeklik (glyukoneogenez) hadysasyna isjenl
gatnagyarlar. a-ketoyag tursy bolsa, piruwata yenillik bilen dwriilip
glyukogeneze gatnagyar.

Sunun bilen 5 aminotursy — gistidin, glutamat, serin, treonin we
sistein, bedende goni dezaminirlesip ammiagy urakinata, a-ketoglu-
tarata, piruwata we @-ketoyag tursusyna dargayarlar.



Proteinlerifi ¢alsygy 97

2.12. Aminotursularyn transaminirlesmesi

Aminotursulardan amino toparjyklary, fermentlesme
hadysalaryn iisti bilen ketotursulara, aralykda ammiak eme-
le gelmin, getirilmekligine we netijede tize aminotursularyn
we tdze ketotursynyn doremekligine aminotursularyn
hadysa 1937-njy yylda A.Y. Braunsteyn we M.G. Krisman tara-
pyndan agylyar. Alymlar bagyr owratmasyna glutamaty we piru-
waty gossalar, inkubasiyadan sofira glutamatyn @-ketoglutarata
we piruwatyn hem alanina, aralykda ammiagyn emele gelmin
owriilydndiklerini tejribede kesgitlediler. Eger-de owradylan
dokuma alanin bilen @-ketoglutarat gosulsa, seyle yagdayda
alanin piruwata we a-ketoglutarat hem glutamata owriilyéndik-
lerini anykladylar:

COOH COOH

EHZ COOH |CH2 COOH
o, oo = o e,
|CH—NH2 |CH3 EZO liH3
|COOH ‘COOH

Glutamat Piruwat a-ketoglutarat Alanin

A.Y. Braunsteyn tarapyndan aminotursularyii transaminirlesme
hadysasyny katalizlesdirydn fermentler agyldy we ol ferment-
ler aminotransferazalar diylip atlandyryldy. Aminotransferazalar
¢ylsyrymly fermentlerdir we olaryfi diiziimine B, witamini — piri-
doksalfosfat gorniisinde giryér. B, witamini — piridoksin, spirt (pi-
ridoksol) gorniisindedir. Bedende okislenip aldegid gorniisine we
fosforlasyp isjent gorniigsine piridoksalfosfata owriilyar. Piridoksal-
fosfat hem gaydymly hadysanyi netijesinde piridoksaminfosfata

gecyar:

7. Sargyt Ne 981



i
¢=0 CH ,— NH,
25N P ¢ OH
HO C 7 C—CHZ—O—F=O HO—C// \C_CHz—o—}l>=o
H,C- C\\ CH o H C—(lj QH of
N7 3 \\N/
Piridoksalfosfat (PF-CH=0) Piridoksaminfosfat (PF-CH,-NH,)

Piridoksinin piridoksala 6wriilmegi piridoksinoksidaza fermenti
tarapyndan katalizlesyar. Piridoksalyin we sonun bilen birlikde hem
piridoksaminini fosforlasma hadysalary ATF-iii gatnagsmagynda pi-
ridoksalkinaza we piridoksaminkinaza fermentleri tarapyndan kata-
lizlesdirilyar.

Aminotransferazalar bedende ginden yayrandyr. Emma amino-
tursularyn transaminirlesme hadysasynyn esasy gegyan yeri bagyrdyr.
Seyle-de bolsa, myssanyn yygrylyan wagtynda, myssadan gana kop
mukdarda alanin hem gegyir. Myssanyn yygrylmagynyn netijesinde
glyukozanyn dargamagy bilen bosayan piruwat transaminirlesip ala-
nini emele getiryédr. Bu hadysanyn netijesinde gan bilen bagra diie
piruwat getirilmén, aminotursularynn diiziimindéki amino toparjyk
zdherli ammiak gorniisinde bolman, alanin goérniisinde getirilyar. Pi-
ruwatdan bolsa bagyrda glyukoneogenezin netijesinde glyukoza eme-
le getirilyar.

Transaminirlesme hadysanyn mehanizmi. Transaminirlesme
hadysanyii mehanizmi A.Y. Braunsteyn we E. Snell tarapyndan
islenilip diiziilendir we ol hadysany diisiindiryin diisiinje bolsa
Braungteynin we Snelliil piridoksal kataliz nazaryyetinde agyk
sekillenildirilydr. Su nazaryyete gord piridoksalfosfatgarasly
fermentler katalitik wezipelerini, duziimine koferment bolup
giryan piridoksalfosfat tarapyndan {ipjiin edilydr. Fermentlerin
O0zboluslyklary bolsa, olaryn protein diiziimi boyunca berjay
edilyar.

Aminotursularynn transaminirlesmesi iki basgancak boyunga
gegydr. Birinji basgancagynda aminotransferazanyin diiziiminda-
ki piridoksalfosfat (PF-CH=0) aminotursy bilen birlesyér. Fer-
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ment molekulasynyn protein bdleginin gatnagsmagynda, birlesen
aminotursynynn  molekulasynda ickimolekulyar reaksiyalaryn
gegmekleriniii  netijesinde, aldimin we ketimin yaly aralyk
birlesmelerin {isti bilen aminotursy ketotursa owriilyar. Piridoksal-
fosfat bolsa piridoksaminfosfat (PF-CH,-NH,) gorniisine gegyar.
Ikinji basgangagynda, diiziiminde koferment gorniisinde piridok-
saminfosfaty saklayan aminotransferaza, basga bir ketotursy bilen
tasirlesip, piridoksaminfosfatyn diiziimindédki amino-toparjygy, ke-
timin we aldimin yaly aralyk birlesmeleri emele getirmeklik bilen
ketotursa gowsuryp ketotursusy aminotursa owriilydr we netijede
piridoksaminfosfat piridoksalfosfata 6wriilyédr. Bu hadysalar suwun
gatnasmaklary bilen ge¢ydr. Transaminirlesme hadysanyn gegisi
asaky reaksiya bilen gorkezilyar:

1) H,0
PF-CH=0 H,0
Rl Rl Rl Rl
| | | N
CH-NH, CH-N=CH-PF— C=N-CH,-PF C=0 +PF-CH,-NH,
| | | |
COOH COOH COOH COOH
Aminotursy Aldimin Ketimin Ketotursy
PF
2) | H,0
CH,-NH, H,0
RZ R2 R2 RZ
| | | | PF
C=0 C=N-CH,-PF— CH-N=CH-PF CH-NH, + |
| | | | CH=0
COOH COOH COOH COOH
Ketotursy Ketimin Aldimin Aminotursy

Aminotursularyil transaminirlesme reaksiyasynda emele gel-
van aralyk birlesmeleri gdz 6niinde tutulman, sol hadysany cyzgy
gorniisinde seyle sekillendirmek bolar:
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R, R,

Aminotursy CH-NH, PF-CH=0 |CH—NH2 Aminotursy
EOOH EOOH
R, R,

Ketotursy E=O PF-CH,-NH, |C=O Ketotursy
COOH ‘COOH

Cyzgydan gorniisi yaly aminotransferaza fermentlerinl gatnas-
maklarynda aminotursular ketotursulara we ketotursular hem ami-
notursulara dwriilip duryar. Fermentin kofermenti piridoksalfosfat
aminotursudan amino toparjygy almak bilen, piridoksaminfosfa-
ta owrlilydr. Piridoksaminfosfat hem amino toparjygyny tédzeden
ketotursa bermek bilen piridoksalfosfata owriilyar. Seylelikde,
piridoksalfosfat aralyk amino toparjyk kabul ediji bolup hyzmat
edyaér.

Transaminirlesme hadysanyn &hmiyeti aminotursy calsygynda
Ordn uludyr. Aminotransferazalaryn bedende, sol sanda adam bede-
ninde giiiden yayrandyklary we olaryni yokary derejedéki 6zboluslygy,
bu hadysa aminotursy c¢alsygynda it bir wajyp hadysalaryn biridigi-
ni gorkezyér. Transaminirlesme hadysanyn netijesinde bedende &hli
calsylyan aminotursular doredilydr. Seylelikde, bedende ketotur-
sulardan transaminirleisme hadysanyn {isti bilen, yeterlik mukdarda
zerur bolan aminotursular ondiirilyér.

Bu hadysa aminotursularyii dezaminirlesmesinde 6rdn uly dh-
miyeti eyeleyir. Yokarda gorkezilisi yaly, ahli aminotursularyfi okis-
lenme dezaminirlesmesini katalizlesdiryén oksidazalar dyjiikde bar
hem bolsalar, ol oksidazalar bedenin fiziologiki aralyk pH-de isjen
déldir we aminotursularynn dezaminirlesmesinde hi¢ hilli dhmiyeti
yokdur. Dinte L-glutamatdegidrogenaza fermenti bedenini fiziologi-
ki sertinde yokary tizlik bilen L-glutamaty goni dezaminirlesdiryér.
Sunun bilen birlikde bedenin fiziologiki sertinde (pH 7,0) difie 5
aminotursy — gistidin, glutamat, serin, treonin we sistein yokary tizlik
bilen dezaminirlesydr. Galan aminotursularyn &hlisi aminotursularyn
transaminirlesmesi bilen dezaminirlesyérler. Aminotursularyn tran-
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saminirlesme iisti bilen dezaminirlesme yoluna aminotursularyn goni
dél dezaminirlesmesi diyilyér:
R

1

|

Aminotursy CH-NH, a-ketoglutarat NH
| NAD ' H,
COOH

R

1

| NAD
Ketotursy C=0 L-glutamat H,0

|
COOH

Aminotursularyit goni dil dezaminirlesmesinde L-glyutamat-
degidrogenaza fermentin dhmiyeti 6rédn uludyr. Cyzgydan gorniisi
yaly a@-ketoglutarat aminotursulardan amino toparjygyny alyp glu-
tamata Owrlilydr we glutamat hem L-glutamatdegidrogenazanyn ta-
sirinde hadysanyn {sti bilen @-ketoglutarata we ammiaga dargayar.
Gatnasyan aminotursy bolsa ketotursa owriilyar. Su fermentin {isti bi-
len transaminirlesme hadysasy dezaminirlesme hadysasy bilen bagla-
nysykdadyr.

Bedenin fiziologiki sertlerinde &hli aminotursulary transami-
nirlesdirydn aminotransferazalaryn gorniisleri, agzalarda we do-
kumalarda dus gelydr. Emma olardan bedende gin yayranlary we
yokary isjenlikli fermentlere alaninaminotransferaza we aspartata-
minotransferaza degislidir. Aspartataminotransferaza aspartat bi-
len @-ketoglutaratyn arasynda transaminirlesme hadysany kataliz-
lesdirip, asiloasetaty we glutamaty, alaninaminotransferaza hem
alanin bilen a-ketoglutaratynl arasynda transaminirlesme hadysany
katalizlesdirip piruwaty we glutamaty emele getiryérler. Beyleki
aminotursularyn hem amino toparjyklary, aminotransferazalaryn
gatnagsmaklarynda piruwada getirilip, alanin ya-da oksaloasetata ge-
tirilip aspartaty emele getiryérler. Seylelikde, aminotransferazalaryn,
esasan-da aspartataminotransferazanyil we alaninamintransferazanyn
gatnagsmaklarynda aminotursularyn amino toparjyklary L-glutamat
gornlisinde bedende yygnanyarlar. Glutamat hem 0z gezeginde,
L-glutamatdegidrogenazanyn tdsirinde okislenme dezaminirlesmesi
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arkaly goni dezarinrlesip a-ketoglutarata we ammiaga dargayar.
Umumy netijede aminotursular ketotursulara owrilyérler. Olaryn
aminotoparjyklary bolsa L-glutamatyi {isti bilen ammiak gorniisinde
bosayarlar. Bu hadysa bilen baglanysykly gecyidn dezaminirlesma
8-nji ¢yzgyda transaminirlesme hadysanyn {isti bilen aminotur-
sularyin dezaminirlesmesi gorkezilyar. Bu hadysada L-glutamat we L-
glutamatdegidrogenaza esasy fuksiyasyny alyp baryar.

Ketotursular Ahli amnotursular Ketotursular
T =

Aspartat Oksaloasetat Piruwat Alanin

2

a-ketoglutarat L-glutamat a-ketoglutarat
.

NH, H,0 NH,

8-nji ¢yzgy.

2.13. Ketotursularyn calsygy

Aminotursularynn dezaminirlesmelerinin we transaminirlesme-
leriniil netijesinde ketotursular emele gelyar. Ketotursularyn calsygy
su agsakdaky ugurlar boyunga gegyar.

Doredilis ugry. Ketotursulary gaytarylma aminirlesme hady-
sanyn netijesinde dokumada aminotursularyn doremegine gatnas-
yarlar. Transaminirlesme hadysanyn esasynda bedende ketotur-
sulardan dhli ¢algylyan aminotursular ipjiin edilydr. Bedende
lizinden we treoninden 6zge ¢alsylmayan aminotursular hem olaryi
ketotursularyndan transaminirlesme hadysanyn tisti bilen doku-
mada emele gelydrler. Emma iymitin diiziimi bilen adam bedenine
calysmayan aminotursularyin belli bir mukdarda diismeyidn yag-
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dayynda adam ii¢in ol ketotursularyn ¢esmesi difie iymit bilen diisyén
proteinlerin diiziimindéki ¢alsylmayan aminotursulardyr.

Aminotursulardan glyukoneogenez ugry. Proteinlerin diizii-
mine girydn aminotursularyn yarysyndan gowragy glyukoza owriil-
yar we ol aminotursulara glyukogeneze gatnagyan aminotursular
diyilydr. Aminotursularynn ketotursulary glyukoza Owriilmekleri
piruwatyn, oksaloasetatynn we fosfoenolpiruwatyn tisti bilen gegyar.
Alanin, sistein we serin yaly aminotursular géni piruwatyn iisti bi-
len, aspartat we asparagin oksaloasetata dwriilmeklik bilen, soitundan
fosfoenolpiruwadyn iisti bilen glyukoneogeneze gatnasyan bolsa-
lar, basga aminotursular ¢ylsyrymly calysmanyn ugry arkaly piru-
wata owrlilydr we sonun netijesinde hem glyukozanyn déremegine
gatnagyarlar. Ketotursularynn bu ¢alysma ugry, esasan-da, adam kop
proteinli iymit bilen iymitlenende we aclyk dowriinde yokary tizlik
bilen gecyar.

Ketogen ugry. Ketotursular bedende keton maddalaryn
cesmesi bolup ¢ykys edyérler. Lizin we leysin yaly
aminotursularyil ketotursularynyn katabolizmi piruwatyn emele
gelmegine alyp barman, goni asetoasetat we asetil-KoA dore-
megine getirydr. Seyle aminotursular ketogen aminotursulara
degislidir. Tirozin, fenilalanin, triptofan we izoleysin yaly
aminotursular 6zleriniii katabolizminde piruwatyn emele gel-
mekligine alyp barmak bilen glyukogen aminotursulara degisli
bolmaklyk bilen bir hatarda keton maddalaryn ¢esmesi bolup
hem ¢ykys edyidrler we seylelikde, ketogen aminotursulara hem
degislidirler.

Okislenme ugry. Ketotursular Krebs halkasyna diisiip, CO,
we H,O dargayarlar we sol ugra hem ketotursularyfi okislen-
me dargayys ugry diyilydr. Diirli aminotursularyn ketotursulary
tickarbontursy halkasyna ayry-ayry metabolitlerininn iisti bilen
diistip, sonky maddalara dargayarlar. Ketotursularyn kopiisi asetil-
KoA-nyn isti bilen halka diisyar. Alanin, serin, glisin, sistein we
treonin piruwatyn iisti bilen asetil-KoA owriilydn bolsalar, fenila-
lanin, tirozin, leysin, lizin, we triptofan asetoasetil-KoA-nyn iisti
bilen asetil-KoA owriilyérler.
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Izoleysin -
Lizin Alanin
Triptofan Serin
Glisin
1 Sistein
Asetoasetil-KoA — Asetil-KoA «<—— | Piruwat [«— Treonin

1

Tirozin
Fenilalanin Sitrat
Leysin / ~~
Lizin Izositrat
Triptofan Oksaloasetat
/ a-ketoglutorat «—— | Glutamat
Aspartat
T Malat I
Asparagin Suksinil-KoA Arginin
Gistidin
Fumarat Prolin
7si Glutamin
T \ Suksinat ﬁolte-:yS{n
Fenilalanin —— Tirozin € fomn
Walin

9-njy ¢yzgy.

Arginin, gistidin, prolin we glutamin glutamatyn isti bi-
len a-ketotursulara Owrililmekliginiii netijesinde halkada sonky
birlesmelere ¢enli dargayarlar. Metionin, walin we izoleysin suksinil-
KoA iisti bilen we asparagin hem-de aspartat oksaloasetatyn iistleri
bilen halkada har¢lanyar (9-njy ¢yzgy).

2.14. Aminotursularyn dekarboksilirlesmesi

Aminotursularyn karboksil toparjygynyn, fermentlesme hady-
sasynyn netijesinde komiirtursy gazy gorniisinde ayrylmaklygyna
aminotursularynn dekarboksilirlesmesi diyilydr. Aminotursularyil
dekarboksilirlesmesinde aminler emele gelydr. Aminlerin kopii-
si bedenin belli bir fiziologiki funksiyasyny iipjiin etmeklige
gatnasyarlar ya-da biologiki isjen birlesmelerin déremegi {i¢in ulanyl-
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yarlar. Sonui ligin-de ol aminlere biogen aminler diyilyar. Adam be-
deninde @hli aminotursular dekarboksilirlesme hadysa gatnasmayar.
Kigi bedenlerde dekarboksilirlesydn aminotursularyin sany kopdiir.
Adam bedeninde su asakdaky aminotursular we olaryn Oniimleri
dekarboksilirlesyar: tirozin, triptofan, gistidin, 5-oksitriptofan, wa-
lin, serin, glutamat we y-oksiglutamat, 3,4-dioksifenilalanin, sistein
we sisteinsulfin tursusy, arginin, ornitin, S-adenozilmetionin we
a-aminomalonat. Dekarboksilirlesme hadysanyn birndge gorniisleri
bardyr. Emma bedende aminotursularyin dekarboksilirlesmesi, esa-
san, a-dekarboksilirlesme gorniisinde gegyar. Hadysanyn netijesinde
aminotursulardan @-uglerod atomyn yanynda yerlesen karboksil to-
parjyk komiirtursy gaz gorniisinde ayrylyar we biogen aminler emele
gelyar:

R Co, R
‘CHfNHZ (|3H27NH2
EOOH

Aminotursy Amin

Hadysa 0zayratynlykly, ¢ylsyrymly dekarboksilaza fermentler
tarapyndan katalizlesyar. Hadysa bir taraplayyn gecyidn gaydym-
syz hadysadyr. Aminotursularyi dekarboksilazalary c¢ylsyrymly
ferment bolmak bilen, diiziminde prostatiki topar gorniisinde pi-
ridoksalfosfaty saklayarlar. Seylelikde, adam bedenindéki dekar-
boksilazalar piridoksalfosfat garasly fermentlere degislidir. Emma
birndge kicibedenlerde dekarboksilazalaryn kofermenti bolup
basga birlesmeler hem hyzmat edyar. Meselem, kébir kicibedende
gistidindekarboksilazanyin we S-adenozilmetionindekarboksilazan
yn kofermenti piruwatdyr.

Adam we haywan bedenlerinde birndge aminotursularyn de-
karboksirlesmesinde yokary derejeli farmakologiki igjeft aminler
emele gelyir. Triptofandan triptamin, 5 oksitriptofandan serotonin
we tirozinin okislenmesiniil netijesinde emele gelen 6niim 3,4 diok-
sifenilaninden (DOFA) dofamin doéreyir. Bu aminlerin emele gel-
mekleri aromatiki aminotursularyn dekarboksilazasy tarapyndan
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katalizlesdirilydr. Ferment bowrek iisti mézde we merkezi nerw ul-
gamynda (MNU) kopdiir. Triptamin gan damarlarynyn daralmaklygy-
na alyp baryar. Bu barada 5 oksitriptofanynn dekarboksirlesmesinin
onlimi 5 oksitriptamin ya-da serotonin yokary derejede isjendir. Se-
rotonin gan damarlaryny daralmaklykdan basga-da, gan basysynyn
merkezi sazlagygyna, beden gyzgynlygynyn, 6yken dem alsynyin we
bowrek siiziilmesiniii sazlasyklaryna gatnagyar. Serotonin MNU-yi
mediatory bolup-da hyzmat edyar.

Bedende dofaminden noradrenalin we adrenalin emele gelyar.
Dofaminin ¢esmesi tirozindir. Tirozin tirozingidroksilaza fermentin
tasirinde okislenip, DOFA-ny emele getirydr. DOFA 6z gezeginde
DOFA-dekarboksilazanyn katalizlesdirmeginde dofamine owriil-
yar. DOFA beynide mediatorlyk isini alyp baryar. Seylelikde,
tirozinin gidroksirlesmesinin uly dhmiyeti bardyr. Onuil netijesin-
de bedende DOFA-nyn, dofaminin we kateholaminlerini (adrenalin
we noradrenalin) emele gelmekligini lipjiin edyédr. Dofamin we ka-
teholaminler yilirek-damar ulgamynyn sazlasykly islemegine hem
gatnasyarlar.

Gistidinin dekarboksirlesmesinde gistamin emele gelyar:

CO,
N—/C-CH,~ ICH— COOH N——C-CH,- CH,
N P T I
\N ) HC \N /CH
H H
Gistidin Gistamin

Hadysa gistidindekarboksilaza tarapyndan katalizlesdirilyér.
Gistidindekarboksilaza birlesdiriji dokumanyn dolmag¢ oyjiiklerin-
de kopdir. Gistamin ki¢i gan damarlarynyin gifielmegini gazanyar,
kapilyarlaryn madda gegcirijilik ukyplaryny yokarlandyryar, yylmanak
myssalaryil yygrylmaklaryny tizlesdiryér. Asgazanda duz tursusynyn
cykarylmagyny giiy¢lendirydr. Sunun bilen birlikde gistamin doku-
mada ¢ismekligin (kesellemekligin) emele gelmegine isjen gatnagyar.
Sonra gistamin bedende allergiya yagdayynyn déremegine, bedenin
uygunlasmak we uygunsyzlasmak hadysalaryna hem-de yzanyn dore-
megine igjen gatnasyar.
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Indiki wajyp dekarboksirlesmelerin biri hem glutamatyn
a-dekarboksirlesmesidir. Netijede y-aminoyag tursy emele gelyar.
Hadysa glutamatdekarboksilaza tarapyndan katalizlesdirilyér. Fer-
ment beyninit ¢al maddasynda dus gelydr. y-aminoyag tursusy
MNU-da mediator madda bolup hyzmat edyér. Beyniniii gyjynma
hadysasyna tésir etmén, onunl togtama hadysalaryny sazlasdyrmakda
ginden ulanylyar.

Sisteiniii dekarboksirlesmesinde tioetilamin emele gelyér. Tioe-
tilamin koenzim A-nyi diiziimine girydr. Sistein sistein turgynyn {isti
bilen taurinifi gesmesi bolup hyzmat edyar:

CH,-SH CH,-SO,H CO,

| | CH,-SO,H
CH-NH, ——— CH-NH, |

| | CH-NH,
COOH COOH

Sistein Sistein tursusy Taurin

Taurin 6t tursularyn doremegine gatnasyar. Ornitininn dekar-
boksirlesmesinde putresin we S-adenozilmetioninin dekarboksir-
lesmesinde S-metiladenozilgomosisteamin emele gelyédr. Hadysalar
ornitindekarboksilaza fermenti tarapyndan geg¢irilydr. Putressin we
S-metiladenozilgomosisteamininn diiziiminddki aminopropil bdle-
gi, bedende spermidin we spermin poliaminlerin ddremeginde ula-
nylyar:

H,N-CH,~CH,~CH,~CH,-NH-CH,~CH,~CH,-NH,;
Spermidin

H,N-CH,-CH,-CH,-NH-CH,-CH,-CH,-CH,-NH-CH,-CH,-CH -NH,,.

Spermin

Poliaminler nuklein tursularyn polimer molekulalarynyn we
proteinlerint emele gelmeklerini sazlasdyrmaga gatnasyarlar.

Aminleriin dargaysy. Aminotursularyn dekarboksirlesmesinde
emele gelen aminler yokary dereje biologiki isjeit maddalardyr.
Aminleriii dokumada yygnanmaklary bedenin fiziologiki yagdayyny
saklamaklyk iigin howpludyr. Sol sebdplere gorda-de aminler dokuma-
da tiz dargadylyar:
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R-CH —CH R-CH —CH >

FAD - H, H,O NH,
Amin :>< Imin
HZOZ 02
O

|
—>RCH- C 7—>R—CH2—COOH

H 20,
Aldegid Yag tursusy

Aminleriii dargadylysy monoaminooksidazalar tarapyndan (dia-
minler — diaminoksidazalar) katalizlesdirilydr. Aminoksidazalar kis-
lorodsyz degidrogenazalardyr. Olaryin prostatiki toparlary bolup FAD,
FP gatnasyar. Aminlerin dargamaklary ammiagyn we yag tursularyn
emele gelmekleri bilen gecyir.

2.15. Ammiagyn zihersizlendirilmegi
(mogewina déremegi)

Uly adam bedeninde bir gije-giindizde 70—80 g aminotursy sonky
maddalara ¢enli dargayar. Netijede aminotursularyii dargamaklarynda,
esasan-dab olaryn transaminirlesme iisti bilen dezaminirlesmesinde
(gbni dil dezaminirlesme) kop mukdarda bedende ammiak eme-
le gelydr. Bedeniil azotly birlesmeleriniii esasy mukdary (90-95%)
aminotursulara degislidir. Emma ammiak aminlerii, nukleotidleriii
we basga-da azotly birlesmelerin dargamaklarynda hem doreyér.
Ammiak bedenin dhli agzalarynda we dokumalarynda kép mukdarda
emele gelse, onuit mukdary bedende 6rédn pes derejededir. Bedende
islenen maddalaryii, bedenden ¢ykarylmaklygyny {ipjiin edyédn esasy
agza bolan bowrekde, ammiagyin mukdary 1mg%-den yokary dil-
dir. Ganda ammiagyn mukdary 0,4-0,7 mg%-e dendir. Ammiagyn
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mukdarynyn bedende seyle az bolmaklygynyn sebdbi, ammiak 6rén
yokary dereje zéherli maddadyr. Meselem: towsany oldiirmeklik {i¢in
onuil bedenine 50 mg ammiagy ammoniy duzy gorniisinde goyber-
meklik yeterlikdir. Ammiak yokary derejeli zdherli madda bolanlygy
icin, ol bedende zidhersizlesdirilydr. Ammiak bedende su ugurlar
boyunca har¢lanyar:

. Gaytarylma aminlesme hadysanyn iisti bilen ammiak téze
aminotursularyin emele gelmegine gatnagyar:

@-ketoglutarat + NH, + NAD - H, — glutamat + NAD + H,O.

Bu hadysa glutamatdegidrogenaza fermentin gatnagsmagynda
gecyar.

2. Ammiak kreatinininn we purin nukleotidleriii déremegine gat-
nagyar.

3. Ammiak bedenden bdowregin iisti bilen ammoniy duzlary
gorniisinde ¢ykarylyar (6rdn az mukdarda).

4. Ammiak glutaminiii we asparaginin déremegine gatnasyar.
Ahli agzalarda we dokumalarda emele gelen ammiak desSine gluta-
mat bilen birlesip, glutamini we aspartat bilen birlesip hem asparagini
emele getiryér:

COOH CO-NH,
| NH, HO |

e 7 ci

CH, N CH,

| ATF ADF |

CH-NH H,PO CH-NH

| 2 3 4 | 2
COOH COOH
Glutamat Glutamin
COOH CO-NH,

| NH, H,0 |

cit A ci
CHNH, N,  CHNH,

| ATF ADF |

COOH HPO,  COOH

Aspartat Asparagin
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Glutaminiit we asparaginiii emele getirilmekligi bir molekula
ATF-in sindirilmegi bilen gegyér. Bu hadysa glutaminsintetazalaryn
we asparaginsintetazalaryn katalizlesdirmeklerinde ordn ¢ylsyrymly
gecyan hadysadyr. Fermentler dhli agzalarda we dokumalarda bardyr.

Glutaminii we asparaginin doredilmekligi gutarnykly hadysa
déldir. Emma dogrudan-da glutamin we asparagin proteinlerinn dore-
megine, glutamin purin nukleotidleriii déoremegine we beyleki hadysa-
lara gatnagyar. Soiira bu aminotursular pesew bilen hem az mukdarda
bedenden ¢ykarylyar. Seyle hem bolsa ammiagyn gatnasmaklygynda
glutamininn we asparagininni emele gelmekligi, ammiagyn wagtlayyn
zahersizlesdirilmesidir. Sebdbi bu hadysanyn netijesinde emele gelen
aminotursularyn Ordn az mukdary bedenden g¢ykarylyp, ammiagyn
gutarnykly zéhersizlesdirilmeginde dhmiyeti 6rdn pesdir. Soiira hem
bowrekde we bagyrda yokary tizlik bilen glutamini glutamata we am-
miaga hem-de asparagini aspartata we ammiaga dargadyan glutami-
naza we asparaginaza fermentleri bardyr. Seylelikde, glutaminini we
asparaginin doredilmekligi ammiagyn wagtlayyn zdhersizlesdirilmek
we ammiagy bagra getirmeklik islerini yerine yetiryér.

5. Mogewinanyn doredilmekligi. Bedende mogewinanyi emele
gelmekligi ammiagy zédhersizlesdirilmeklikde gutarnykly we esasy
ugurlaryn biridir. Bedenden pesew bilen ¢ykarylyan azodyi 80-85%
mukdary mogewinadyr. Mogewinanyn doremegi bagyrda ge¢yandik-
ligi ilkinji gezek XX asyryn bagslarynda I.P. Pawlowyn tejribeha-
nasynda anyklanyar. Bu barlagda hem ilkinji gezek mogewinanyn
doremegi ammiakdan we komiirtursusynyn angidridi — komiirtursy
gazyn gatnagmaklygy bilen iipjiin edilyandigi gorkezildi.

Mocgewina déremeginin ornitin halkasy. 1932-nji yylda Krebs
we Genzelayt seyle halkany acyarlar. Eger-de bagryn bdlejigini am-
moniy duzy bilen (ammiagyn ¢esmesi hokmiinde) aminotursy orni-
tin gosup, inkubasiyada goyulsa, sol bagyr bolejikde mogewinanyn
doremegi birndce esse yokarlanyandygy kesgitlenildi. Seyle ulgam-
da oritinin bir molekulasy azyndan 20 molekula mogewinanyn dore-
mekligini berjay edyédndigi anyklanyldy. Bagyr bolejigine beyleki
aminotursular gosulanda mocewina déremeginiin giiyclenmekligine
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alyp barmady. 1903-nji yylda bagyrda agylan arginaza fermenti ar-
ginin aminotursyny ornitine we mogewina dargatyandygyny nazara
almaklyk bilen netijd gelindi, yagny arginin mog¢ewinanyn doreme-
ginde tamamlayjy orny eyeleyir. Bu hadysa ornitiniit we sitrulliniii
gatnagsmaklarynda ge¢ydr diylip netijd gelindi. Sebébi sitrullin
aminotursusy hem ornitin yaly inkubasion gursawa gosulanda, ba-
gyr bolejiginde mosewinanyin doremeginii giiyclenmegine alyp
baryandygy gorkezildi. Su barlaglaryin esasynda Krebs we Genze-
layt argininin, ornitinin we sitrullininn formulalaryny ulanyp, bedende
mogcewinanyn doremeginin deiilemesini isldp diizdiiler (10-njy ¢yz-
gy). Diiziilen denleme yapyk hadysasy gorniisinde bolanlygy iigin,
Krebsin mogewina déremeginin ornitin halkasy diylip at aldy.

Soiira bu hadysa gowy Owrenildi. Mocewinanyii doremegine
gatnasyan dhli maddalar agyldy. Sol sanda mogewinanyn déremegine
gatnagyan ammiak glutamin we aspartat gérniisinde we komiirtursy
gazy hem N-asetilglutamat gorniisinde gatnasyandyklary gorke-
zildi. Bu hadysany katalizlesdirydn fermentler hem agyldy. Sofira
mogewinanyn doremegi difie bagyrda ge¢yandigini hem-de energiya
sindirip ge¢ydn hadysadygy kesgitlendi. Sonuni ii¢in bu hadysany
owrenmekde owradylan bagry ulanmaklyk bolmaz we diiie bagyr
bolejigi ulanylmalydyr. Mogewinanyi déremeginde energiya ¢esmesi
bolup, ATF gatnasyar. Bedende mogewinanyi déremegini dwrenmek-
lik gecen asyryi ortalarynda doly tamamlanyar. Gazanylan netijelerii
esasynda, adam bedeninde we umuman, ureoteliki (pesewli) beden-

Arginin H,0
NH; / Moc¢ewina

Sitrullin Ornitin

NH; Co,

10-njy ¢yzgy. Ornitin halkasy
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lerde mogewina doreyis nazaryyeti islenilip diiziilyér. Sol nazaryyete
gord mogewinanyn doremegi dort basgancak bilen amala agyrylyar:

1) Karbamoilfosfatyn déremegi.
H,0 2ADF+H,PO,

U 2ATF
(Glutamin) NH, S\ / > HN-C-0~POH,

o, N b

Glutamat Karbamoilfosfat

(N-asetilglutamat)

Ammiagyn we komiirtursy gazyn hersiniii bir molekulasyndan
karbamoilfosfatyn bir molekulasy doredilyédr. Hadysa karbamoilfos-
fatsintaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilydr. Ferment mitohon-
Glutamingaragly karbamoilfosfatsintazadan tapawudy, fermentin
isjenligi mitohonoriyada ammiagyn mukdarynynn yokarlanmagy
bilen artyar. Sofira glutamatgaragly karbamoilfosfatsintaza mito-
hondriyada dél-de, Oyjiik sitozolynda yerlesyir. Karbamoilfosfatyn
doredilmeginde ammiagyn isjefi gorniisi glutamin we CO,-yn isjefi
gorniisi N-asetilglutamat gorniiglerinde gatnasyarlar. Hadysanyi
dowamynda ATF-yn iki molekulasy har¢ edilydr. ATF-yn bir mole-
kulasy karbamoilfosfatyn doremegine harglansa, ikinji molekulasy
karbamoilfosfaty makroergiki fosfat birlesmi owiirmeklik ii¢in harg
bolyar. Seylelikde, karbamoilfosfat makroergiki birlesmedir.

2. Sitrullinin déremegi. Karbamoilfosfat ornitin bilen birlesip si-
trullini emele getiryér:

NH
CH,-NH, E=(2) H,PO,
E 6 CH,-NH- C-NH,
2 ~ rU.H,
EE PO.H / EHZ
EHZ—NH g EHZ
oo : H-NH,
OOH

Ornitin Sitrullin
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Hadysa ornitinkarbamoilfosfatransferaza tarapyndan katalizles-
dirilyér. Sitrulliniii déremegine karbamoilfosfatyn diiziimindédki mak-
roergiki fosfat galyndysyndaky energiya harg edilyér.

3. Arginininn déremegi. Sitrullinden argininin emele gelmekligi
iki yzygiderli hadysany 6z i¢ine alyar. Ilki bilen sitrullin, argininsuk-
sinatsintaza fermentin katalizlesdirmeginde aspartat bilen birlesip ar-
gininsuksinaty emele getiryér. Sofira argininsuksinatliazanyn tésirin-
de, argininsuksinat arginine we fumarata dargadylyar:

COOH COOH
| |
o COOH NH CH, CH
| | l | |
C-NH, CH, C-NH- CH CH
| | | \ \
NH H,N-CH NH COOH COOH
| | | Fumarat
CH, COOH CH,
| HO | NH,
CH, Aspartat CH, |
C=NH

| A
CH > CH \
| N NH

CH-NH, CH-NH, \
| ATF AMF| CH,
COOH H,P,O, COOH |
CH,
Sitrullin Argininsuksinat |
CH,
|
CH-NH,
|
COOH
Arginin

Arginininl doredilmeginde bir molekula ATF sindirilip, iki mak-
roergiki baglanysykdaky energiya har¢ edilydr we ATF AMF c¢enli
har¢lanyar.

4. Argininden mogewinanyn emele gelmegi. Arginini arginaza
fermenti mogewina we ornitine dargadyar:

8. Sargyt Ne 981
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NH,
|
CH-NH- C-NH, C=0
| I |
CH, NH NH,
| CH,-NH,
CH, H,0 Mocgewina |
| CH,
CH-NH, _ > |
| CH,
COOH |
CH-NH,
Arginin |
COOH
Ornitin

Arginaza fermenti dine bagyrda dus gelydr. Umuman, mogewina-
nyn doremegi, seylelikde, ammiagyn gutarnykly zéhersizlesdirilmek-
ligi bagyrda ge¢yar. Emma bu hadysa &hli haywanlaryn bagryna mah-
sus déldir. Guslaryn bagrynda arginaza fermenti yokdur we guslar
azot birlesmelerini pesew tursusy gorniisinde ¢ykaryarlar. Mogewina
emele gelsinin jemleyji denlemesi su asakdaky gorniisdedir:

NH

2

|
2NH,+CO +3ATF+2H,0 — C=0 + 2ADF + AMF + 2H,PO, + HP.O .

"

Umuman, adam bedeninden pesew bilen ¢ykarylyan azot 6niim-
leriniii 80-85% mukdary mogewinadyr, 5% — kreatinin, 6% — amino-
tursular we peptidlerdir, 3% — ammoniy duzlary we 1% mukdary hem
pesew tursusydyr.

Ammiagy zéhersizlesdirmegin umumy ¢yzgysy (mog¢ewina do-
reyis hadysasy) 11-nji ¢yzgyda gorkezilyar.

Ornitin halka gorniisi boyunca yonekey hadysa hem Ordn
cylsyrymly gecyédn hadysadyr. Bu hadysa bedeniii umumy madda
calsygynyn merkezi bolan tickarbon tursusy halkasy bilen yakyn
aragatnagykda gecyar. Bu wajyp hadysalaryn ikisinin hem gegmek-
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lerinde «@-ketoglutarat-glutamat ulgamy uly orny eyeleyar we su
ulgamyn gecis tizligini katalizlesdiryén glutamatdegidrogenaza fer-
menti umumy aminotursy ¢alsygyny sazlasdyrmaklyk bilen birlikde
mogewinanyn doreysini hem sazlasdyryan fermentdir.

2.16. Glyukoza - alanin halkanyi ammiagynyn
wagtlayyn zihersizlesdirmekdaki
gosmaca dhmiyeti

Ammiagyn gutarnykly zdhersizlesdirilmegi mogewinanyn
doredilmegidir. Mogewina, yokarda gorkezilisi yaly, difie bagyrda
doredilydr. Ammiak &hli agzalarda we dokumalarda bagra gutar-
nykly zdhersizlesdirilmekligi li¢in, glutamin goérniisinde getirilyar.
Emma sol mehanizm bilen birlikde, myssa dokumasynda ammiagy
bagra getirmeklikde gosmaga ugur hem bardyr. Bu ugurda alaninifi
dhmiyeti 6rdn uludyr. Myssada aminotursularynn dargamaklarynda
bosayan ammiak we myssanyn dowamly islemeginde adenilatyni
dargap we onuil dezaminirlesmeginddki emele gelydn ammiak
glutamatdegidrogenazanyn katalizlesdirmeginde glutamatyn dore-
megine gatnagyar. Netijede myssada belli bir mukdarda glutamat
emele gelydr. Myssanyni yygrylmagynynl esasy energiya c¢esmesi
glyukozanyn kislorodsyz dargayys ugrudyr. Netijede myssa yygry-
landa, ol yerde kop mukdarda piruwat emele gelydr. Emele gelen
piruwat alaninaminotransferazanyn katalizlesdirmeginde, glutamat
bilen transaminirlesip alanini emele getiryér:

glutamat + piruwat — a-ketoglutarat + alanin.

Alanin 6ziinin himiki-fiziki hasiyeti boyunca neytral we zdhersiz
aminotursy bolanlygy ticin, Oyjiikkden ¢ykyp gan bilen bagra getiril-
yar. Bagyrda alanin a-ketoglutarat bilen tdzeden transaminirlesip,
yene-de piruwaty we glutamaty emele getiryar. Piruwat bagyrda
glyukoneogenez yoly bilen glyukozanyn déremegine gatnasyar, glu-
tamat bolsa glutamatdegidrogenazanyn katalizlesdirmesinde a-keto-
glutarata we ammiaga dargayar. Ammiak bagyrda goni mogewinanyn
doremegine gatnasyp zéhersizlesdirilyér. Seylelikde, bir hadysanyn
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netijesinde iki birlesme — ammiak we piruwat, zéhersiz we neytral
alanin aminotursusy gorniisinde, mogewinanyn doreydn yeri we
glyukoneogenezii gecyédn agzasy bagra getirilyér (12-nji ¢yzgy).

Sunun bilen birlikde myssa dokumasynda gegydn glikoliz, ba-
gyrda gecydn glyukoneogenez bilen alanin aminotursusy arkaly
yakyn aragatnagykdadyr. Alaninii difnie ammiagy myssadan bagra
getirilmekligine glyukozanyn déremegine gatnasyp, myssa yygryl-
magynda energiya ¢esmesi bolup hyzmat edyar.

2.17. Aminotursy calsygynyn 6zbolusly
ugurlary. Glisinin we serinin ¢alsygy

Glisin 0ziinin gurlusy boyunca yonekey aminotursudygyna
garamazdan bedenii madda calsygyna Ordn ginden gatnasyan
aminotursudyr. Glisin proteinleriii, esasan-da, birlesdiriji dokuma
proteinlerin diizimine kop mukdarda giryar. Glisin purin halkanyn
diiziimine giryér. Seyle-de glisin purin nukleotidlerin déremegine
isjent gatnasyar. Glisin 6t tursularyn doremeginin we myssa doku-
manyn yygrylmagynda energiya toplayjy birlesme bolup hyzmat
edyén kreatiniit déremeginin isjen diiziimlerinin biridir:

CH,-NH,
NH, ‘COOH NH, Metionin Gomosistein NH,
‘C:NH Glisin  Ornitin ‘C:NH \\ j > ‘C=NH
oo A N
(‘CHZ)3 ‘CHZ ‘CHZ
‘CH—NHZ ‘COOH ‘COOH
‘COOH Guanidinasetat Kreatin

Arginin
Kreateninin doremegi bagyrda we bowrekde gecyidr. Myssa
dokumanyn azotly birlesmesine degislidir. Kreatin ATF arkaly
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fosforlagyp kreatinfosfaty emele getiryir. Kreatinfosfat myssa yyg-
rylmagynda energiyanyn tygsytlanan gorniisi bolup hyzmat edyér.
Myssa yygrylmagynda kreatinfosfat energiyaly fosfat galyndyny
ADF molekulasyna berip kreatinine owriilydr. Seylelikde, kreatin
pesewdaiki kreatininin ¢esmesidir:

NH, NH ~ PO,H, NH

| ATF ADF | H,PO, ||

C=NH C=NH ) C NH

N-CH, N-CH, Cc=0
| _—

(|3H2 ‘CHz I|\I CH,

COOH COOH CH,

Kreatin Kreatinfosfat Kreatinin

Glisinin katabolizmi bagyrda, glisinoksidazanyn gatnasmagynda
gecydr. Netijede glioksilat we ammiak emele gelyir. Bu hadysa
wodorodyi perekisinini emele gelmekligi bilen gecyar:

O, NH,

e i

CH, C=0

| |

COOH COOH.
H,0 H,0,

Glisin Glioksilat

Glioksilat sofira okislenip garynja ya-da tursuja tursularyn
iisti bilen komiirturgy gaz gorniisinde ¢ykarylyar. Garynja tursusy
NADF - H, bilen, tetragidrofol tursynyii gatnasmagynda gaytarylyp,
oksimetil toparjygyny (~CH,~OH) emele getiryir. Oksimetil toparjyk
glisin bilen birlesip seriniii déremegini {ipjiin edyar:

-CH,-OH
I|\IH2 i |CI{fOH
CH, CH-NH,
| |
COOH COOH
Glisin Serin

Glisin seriniii iisti bilen piruwata Owriilip, uglewodlaryn we
lipidlerin déremegine gatnagyar.
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Radioizotop usuly ulanmaklyk bilen glisiniii diiziiminddki «
uglerod atomy porfirin halkanyn metil kopriijiklerinin we sol gurlus-
daky pirrol halkalaryin uglerod atomlaryn c¢esmesi bolup hyzmat
edyéandigi gorkezildi. Seylelikde, glisin suksinil-KoA bilen tasirlesip
0-aminolewulinaty emele getirmeklik bilen gemin déremegini tipjiin
edydér.

Serin oksiaminotursusy bolmaklyk bilen diirli fermentlerin isjen
merkezi bolup ¢ykys edyir. Serin fosfoproteidlerini emele gelmekle-
rinde hem wajyp aminotursularyn biridir.

Serin bedende 3 fosfogliseratdan doredilyar:

NAD NAD - H, Glutamat ¢g-ketoglutarat H20 H3PO A
COOH COOH COOH COOH
\ \ ; | \ 2 \ \ 2 |
CH-OH C=0 CH-NH, CH-NH,

CH,-OPO,H, CH,-OPO,H, CH,-OPO,H, CH,-OH
3-Fosfogliserat 3-Fosfopiruwat 3-Fosfoserin Serin
Serinint dargaysy

H,0 H,O  NH,
COOH COOH COOH COOH
| J | | \ i \
CH-NH, C-NH, —> C=NH Cc=0
| | | |
CH,-OH CH, CH, CH,
Serin Aminoakrilat Iminoakrilat Piruwat

Piruwat okislenme dekarboksilirlesme bilen asetil-KoA owriil-
yar. Asetil-KoA hem Krebsii tlickarbon tursusy halkasynda H,O we
CO, dargayar. Serinifi dargaysyny katalizlesdiryédn serindegidrataza
fermenti glutationynn we adenil tursusynyn tdsirlerinde isjenligini
giiyclendiryar.

Serinint dekarboksirlesmeginde (serindekarboksilaza) kola-
min emele gelyir. Kolaminin metilirlesdirilmegi bilen holin ddre-
dilyar:
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Co, Metionin Gomosistein
CH,-OH CH ,~OH
| CH,-OH \\ j
CH-NH, l, | > CH fN*‘(CH)
| CH,-NH,
COOH OH
Kolamin
Serin Holin

Kolamin kolaminfosfatidlerin (kefalinleriil) diiziimine giryar.
Holin holinfosfatidlerin (lesitinlerii) diizimine giryar. Holin sofira
asetilirlesip, asetilholinin dorermgini hem berjay edyir. Asetilholin
parasimpatiki nerw ulgamynyn mediator maddasydyr.

2.18. Kiikiirtli aminotursularyn calsygy

Kiikiirtli aminoltursulara metionin we sistein degislidir. Metionin
calysmayan aminotursudyr. Adam we haywan bedenlerinde kiikiirdin
yeke-tik ¢esmesidir. Metionin diiziiminde yenil ayrylyan, hereketli
metil toparjygyny saklayar. Sonun iigin hem metionin transmetilir-
lesme hadysalara gatnasyp, bedende holinin, kreatinin, adrenalinin,
timiniil we basga-da kop diirli biologiki isjen birlesmelerini doremegi-
ne gatnagyar. Transmetilirlesme hadysalarda metil toparjygyn ¢esmesi
bolup metionin ¢ykys etmén, onun isjen gorniisi S-adenozilmetionin
gatnasyar. S-adenozilmetionin ATF-ii gatnagsmagynda doredilyér:

A
C
GHs N—c”
(IIHz—S—CH3 ATF  H;PO, CHz—SI+ CH2 HC/’ || |
G CH / O\H \
CH-NH, C 2 HQ / —N—¢C_ ,CH
! H-NH; H H
cool! COOH c—cC W
Metionin H,P,0, (I) 6
H H

S-adenozilmetionin

S-adenozilmetionin metil toparjygyny bermeklik bilen adenozil-
gomosisteine owrlilydr. Soflundan adenozilgomosistein hem gomo-
sisteine we adenozine dargayar. Gomosistein metilirlesmeklik bilen
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yene-de metionine dwriilip bilyar. Emma gomosisteinin esasy calsyk
ugry, onuil sisteine dwriilmekligi bilen baglanysyklydyr:

CI:HZ_ SH (IjOOH (I:Hz_ SH
GH, —~ CH-NH, —> (ITH—NHz
CH-NH, CH, COOH
COOH 0 1 H,0 Sistein
|
Gomosistein >_Z, (IJH 2 ¥<
CH,
CH,— OH _
i 2 (I:H—NH ) (|:H2 OH
CH-NH, i CH,
COOH —/ COOH > uinm,
Serin Sistationin Soon
Gomoserin

Bu hadysa iki ferment (sistationsintetaza, sistationaza) gatnasyar.
Metioninin dhmiyeti umumy madda calsygynda oOrdn uludyr.
Metioninin yetmezgiliginde ya-da c¢alsygynyn bozulmagynda ilki bi-
len bagryn funksiyasy bozulyar, bagyr dokumasyna yag oryar. Sonuil
iicin-de metionin lukmangylykda bagyrgorayjy (gepatoprotektor)
derman hokmiinde ulanylyar. Metioniniii katabolizmi onun sisteine
owrllmekligi bilen baglanysyklydyr.

Sistein diiziiminde yokary igjenli sulfgidril toparjygy saklayar.
Sisteinin sulfgidril toparjygynyn okislenmesinin netijesinde sisteinii
iki molekulasy berk kowalent baglanysyk (disulfit kopriijik) bilen
birlesip, sistini emele getiryédr. Seyle baglanysyk protein moleku-
lasynda ayry-ayry polipeptid zynjyrlarynyn arasynda déremek bilen
oligomer protein molekulalaryna berk ginislik gurlusy {ipjiin edyér.
Polipeptid zynjyrlaryn diiziiminde seyle baglanysyklaryn emele gel-
mekligi proteinleriit molekulasynyi {i¢iinji dereje gurlusyny {ipjiin et-
mekde in bir wajyp baglanysyklaryn biridir. Disulfid baglanysyk pro-
teolitiki fermentler tarapyndan bozulmayar, diirli himiki maddalaryn
tasirine hem ¢ydamlylyk gorkezyar. Sonun iicin-de skleroproteidlerin
dagky faktorlaryi tésirine ¢ydamlylygy, olaryn diiziiminde kép muk-
darda disulfid baglansygynyn bardygy bilen diisiindirilyar.

Sistein sitotoksiki aminotursudyr, sol sebdpden-de erkin sisteinif
mukdary Oyjiikde, beyleki aminotursulara seredeninide 6rdn pesdir.
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Diirli biohimiki hadysalarda sisteininn ¢esmesi bolup glutation tic-
peptidi ¢ykys edyér. Seyle hadysalaryn birine feomelaninlerin dore-
megi degislidir. Feomelaninlerin doremeginde esasy birlesmelerin
biri 5-S-sisteinil-DOFA-dyr. Bu birlesménin doremegi DOFA bilen
glutationyn gatnagsmagynda gecyar.

Sisteinit molekulasyndaky sulfgidril toparjyk (sunun bilen
birlikde glutationyn diiziminddki hem sol toparjyk) yeinil yagday-
da wodorod atomlaryny berip we kabul edip bilyir. Seylelikde, sis-
tein, esasan-da glutation bedende okislenme-gaytarma ulgamyny
diizlip, agzalaryn we dokumalaryii okislenme-gaytarma hadysalaryna
gatnasyar:

—2H
G-SH + SH-G - G-S-S-G
+2H
Gaytarylan glutation Okislenen glutation

Okislenen glutation glutationreduktazanyn katalizlesdirmeginde,
NADF -H, molekulasyny wodorod atomynyii ¢esmesi hokmiinde
ulanyp gaytarylan (G-SH) gorniise gecyar. Sisteinin sulfgidril topar-
jygy kop fermentlerde, sol sanda okislenme-gaytarma hadysalary
katalizlesdirydn fermentlerde isjent merkezi bolup hyzmat edyar. Glu-
tation hem seyle fermentlerde koferment bolup duryar. Muna mysal
hokmiinde fosfogliseratyn degidrogenaza we glioksilaza fermentleri
getirmek bolar.

Sisteiniii dargamagy, umuman, bedende katabolizmin netijesinde
kiikiirdin sisteinde okislenmesi bilen geg¢yar:

O,  a-ketoglutarat Glutamat

CH —SH \ CH -SO,H ,—SOH CH
CH—NH CH—NH — C 0 +S0;— SO,
COOH COOH COOH COOH

piruwat
Sistein Sisteinsulfinat B-sulfinilpiruwat

Sisteiniit  okislenmesini sisteindioksigenaza katalizlesdiryar.
Sisteinsulfinat yene-de okislenip, sistein tursusyny emele getir-
yar. Sisteinsulfinatynn dekarboksirlesmeginde gipotaurin we sistein
tursusynyn dekarboksirlesmeginde taurini emele getiryar:
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CO, CO,
CH,-SOH CH,-SO,H CH,-SO,H CH,-SO,H
| | | |
CH-NH, CH,-NH, CH-NH, CH,-NH,
| |
COOH Gipotaurin COOH Taurin
Sisteinsulfinat Sistein tursusy

Taurin 6t tursularyn diiziimine girydr. Sisteinii we metioninii
diiziimlerine giryan kiikiirt, metioninin we sistinin sisteine éwriilme-
kligi bilen ¢ykarylyar. Sisteinddki kiikiirt hem sisteinsulfinatyn we
[-sulfinilpiruwatyn tsti bilen, ilki sulfit aniona, sofira-da okislenip
sulfat aniony gorniisinde pesew bilen bedenden ¢ykarylyar.

2.19. Fenilalaninin we tirozinin ¢alsygy

Fenilalanin adam bedeni {i¢in calysmayan aminotursudyr.
Fenilalaninin esasy ¢alysma ugry onun tirozine oOwriilmeklik
yoludyr. Bu aminotursynyn 90-95% mukdary bagyrda, fenila-
laningidroksilazanyn tdsirinde tirozine okislenyér. Fenilalanin
transaminirlesip fenilpiruwata owriilyédr. Fenilpiruwat dekarbok-
sirlesménin netijesinde fenilasetata ya-da onun gaytarylmagynda
fenillaktata owriilyar:

10,

Fenilalanin L—>Tirozin

a-ketoglutarat
Glutamat

Fenilpiruwat
- > Fenillaktat
2H
CO,

Fenilasetat

Fenilpiruwat, fenillaktat we fenilasetat pesew bilen bedenden ¢y-
karylyar.

Fenilalaninin we tirozinin katabolizmi. Fenilalaniniii katabo-
lizmi tirozine dwrililmeklik bilen baglanysyklydyr. Tirozin tirozina-
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minotransferaza fermentiniii katalizlesdirmeginde transaminirlesip,
P-oksifenilpiruwata owrtilyar:

N
GH 2~ CH-COOH CH - G- COOH
|
C
V2N Glutamat /C\
R |
HC CH HC
(Ij 4 a-ketoglutarat \\C /
OH OH
Tirozin

P-oksifenilpiruwat

P-oksifenilpiruwat oksidaza fermentin téisirinde okislenip we
dekarboksirlesip gomogentizata Owriilyér:

O
I
C
/2R C
nc” e 02 7N

7 C — CH,—COOH

CH
C Co, \\C/

I
OH OH

P-oksifenilpiruwat Gomogentizat

Gomogentizat gomogentizatoksidazanyn katalizlesdirmeginde
maleilasetoasetata, sofira hem fumarilasetoasetata Owriilyar:

gH HC-COOH  HOOC -CH
20N e o=
nc” “c-cH,coon  HE-C=0 HC-G=0
CH CH,
| | 2 —_ |
HC  CH / ¢=0 G=0
\C/ 0, (;Hz (|3H2
OH COOH COOH
Gomogentizat

Maleilasetoasetat Fumarilasetoasetat
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Fumarilasetoasetat fumarata we asetoasetata dargayar:

HOOC-CH
|| CH,

HC- C=0 |
| Cc=0
CH, HOOC-CH + |
| I CH,
C=0 —> HC-COOH |
| COOH
CH, Fumarat
| Asetoasetat
COOH

Fumarilasetoasetat

Fumarat Krebsin halkasynda suwa we komiirtursy gazyna ¢enli
dargadylyar. Asetoasetat bolsa pesew bilen keton maddalar gorniigin-
de bedenden ¢ykarylyar.

Bowrek iisti médzde, beynide we basga dokumalarda tirozinden
kateholaminler doredilyér. Olardan esasylary-da DOFA, dofamin, ad-
renalin we noradrenalindir.

Tirozin tirozinazanyn tasirinde okislenip dioksifenilalanine
(DOFA) dwriilyar:

NH: NH.
CéH ,— CH-COOH C|H ,—CH-COOH
V2R C

g 7 ﬁH a
HE N/ %0 (|j ”

C| e HO d \\C/

OH OH

Tirozin Dioksifenilalanin (DOFA)

Dofadekarboksilazanyn katalizlesdirmeginde DOFA dekar-
boksirlesip, dofamine, dofamin hem okislenip noradrenaline
owriilyér:
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II\IHZ II\IH2 (I)H I\IIHZ
(IZHZ— CH-COOH CIH »—CH, (IjH - CH,
HC Nen e HC/C\CH O HC//C\CH
= R N
HO/C \(I; CH 0o Y \\\\(I:/CH HO/C \\\\(Ij/
OH OH OH
Dioksifenilalanin (DOFA) Dofamin Noradrenalin

Noradrenaliniii metilirlesmeginde adrenalin emele gelyar:

OH NH.,
I I OH
CH —CH, I
| CH —CH,-NH - CH,
2N\ Gomosistei &
omosistein // \

H(|: |T H _j HC CH
C CH /- | ”
N C /CH

HO CI Metionin HO/ \\\\C
OH !
OH
Noradrenalin Adrenalin

Tirozinden bedende galkangorniisli méizin gormonlary — tireoid
gormonlar (tiroksin we tigyodlytironin) doredilyér. Tirozinden melanin
pigmentleri hem emele gelyér. Sununl bilen birlikde, tirozin bedende
kateholaminlerin we merkezi beyni ulgamyn mediator maddalarynyn
cesmesi bolup hyzmat edyér. Tirozinden doreyin birlesmeler haywan
bedeninde Oyjligiit yasayys sertlerini, sol sanda iymit maddalary bi-
len {ipjlingiligi, dokuma dem alys hadysalaryny, umuman, dyjiik go-
meostazyny berjay etmekde isjent gatnasyan birlesmelerdir. Sonuil
ticin-de tirozinin ¢alsygy bedende yokary derejede sazlasykly gecyén
hadysadyr. Bu hadysa bedende tirozinin mukdaryny bellibir dereje-
de, tiytgetmén saklamaklyk bilen alnyp barylyar. Bedende tirozinin
mukdary, esasan, tirozinin katabolizminin tizliginin iiytgedilmegi bi-
len amala asyrylyar. Bu hadysada wajyp orun tirozinaminotransferaza
fermente degislidir.
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Tirozinaminotransferaza tirozinin katabolizmini sazlasdyrmak
bilen, bu amintursynyin umumy c¢alysma hadysalaryny bedenin ta-
labyna layyklykda saklayar. Sol sebéplere gord-de, beden tigin dasarky
we icerki sertlerin tisirinde fermentin isjenligi liytgép duryar. Sonun
iicin hem bu ferment adam bedeninde triptofanpirrolaza bilen yeke-
tak uygunlasdyryjy fermentdir.

2.20. Triptofanyn calsygy

Triptofan adam bedeni ii¢in calysmayan aminotursudyr. Beden-
de triptofanyn dargaysynda birnige igjen birlesmeler — serotonin, in-
dolilasetat, nikotinamid, kinurenin, kinuren we antronil tursulary we
basgalar emele gelyar. Triptofanynt metabolitleri bedende diirli islere
gatnasyar. Patologiki hadysalarda, esasan-da, beyni ulgamyn patolo-
giyasynda, kdbir psihiki kesellerde, hemiselik triptofanyn ¢alsygynyn
bozulmaklygy bilen gecyar.

Triptofanyn ¢alsygy, umuman, ii¢ ugur boyunga gecyér: kinu-
renin, serotonin we triptamin ugurlary (13-nji ¢yzgy). Olardan esasy
kinurenin ugrudyr. Bu ugur boyunca triptofanyit 95% mukdary harg
edilyir, netijede hem nikotinamidinn (PP witamini) emele gelmegi
bilen tamamlanyar. Seylelikde, triptofan bedeni (yeterlik mukdarda
bolmasa-da) PP witamini bilen {ipjiin etmége gatnagyar.

Triptofanynn calsygynyn kinurenin ugruny baglayan ferment
triptofanpirrolazadyr. Bu fermentin tisirinde, molekulyar kislorodyn
gatnagsmagynda triptofan formilkinurenine dwriilyar:

I\ SN i
Hc” c— C-CH,- CH- COOH nc? c-C- CHy CH- COOH
ALY
HC\\ N 5 HC\\ /C—NH—%ZH
CH NH 2 CH O
Triptofan N-formilkinurenin

Triptofanpirrolaza triptofanyn c¢alsygynyn allosteriki fermen-
tidir we tirozinaminotransferaza yaly adam bedeninde yeke-tdk
uygunlagsma fermentdir.
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Triptofanyn ¢alsygynda o6ziinit &hmiyeti boyun¢a kinurenin
ugry bilen bir hatarda, onuni serotonin ¢alysma ugry hem wajyp ugur-
laryn biridir. Triptofanyn serotonin ¢alysma ugry boyunca triptofan
ilki bilen triptofangidroksilaza fermentinl tésirinde 5 oksitriptofana
okislenyir. Sofira aromatiki aminotursularyn dekarboksilazalary tara-
pyndan dekarboksirlesip, 5 oksitriptofana (serotonine) owriilyar:

CH HO CH

N\ N
ne” C—C-CH;CH-COOH 7 C—C-CH ;- CH- COOH

L e ] e

H C CH

CQ PN HCy C\ ,CH \
NH

Triptofan 5-oksitriptofan
CH
HO 2
C C—C-CH,~ ICH 2
—
C CH
NN
CH
Serotonin

5 oksitriptofandekarboksilaza fermenti beynide we limfoid do-
kumalarda yokary igjenilikdedir. Serotonin gan basysyny, beden gyz-
gynlygyny we bowrek siiziilmekligini sazlasdyrmaga gatnagyar hem-
de MNU-da mediator maddasy bolup ¢ykys edyar.

2.21. Aminotursy ¢alsygynyn bozulmagy

Aminoturgy calsygy bedeninn azot calsygynyn esasydyr. Be-
denin azotly birlesmelerinin umumy mukdarynyn 95%-1 pro-
teinlere degislidir. Proteinler hem aminotursulardan diiziilendir.
Seylelikde, aminotursy calsygynyn gysarnyksyz, iiytgemdn geg-
mekligi, agzalaryn we dokumalaryin durnuksyz we kadada, ozleri-
ne mahsus bolan iglerini yerine yetirmeklikde uly dhmiyete eyedir.
Aminotursular kop sanly funksional igjenili proteinlerin (fermentlerin,
protein diiziimli gormonlaryn, mehaniki we immungorayys madda-
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laryn we baggalaryil) doremegine gatnagmaklyk bilen bir hatarda,
kici molekulyar we yokary igjenili birlesmelerin déremeklerini iip-
jin edyér. Seyle kici molekulyar aminotursy oniimlerine gormon-
lar, biogen aminler, mediatorlar we basgalar degislidir. Sonun {igin
aminotursy calsygy, esasan-da, aminotursularyn ayry-ayry ¢alysma
ugurlary boyunga calysma hadysalaryn gecisleri, difie bir nazaryye-
ti nukdaynazardan 6ziine iinsi ¢cekmén, lukmangylykda, onun kliniki
amalynda uly dhmiyete eyedir. Sebébi hizirki wagtda metionin, glu-
tamat we glutamin yaly aminotursular birnice keselleri bejermeklik-
de giiiden ulanylyar. Sonira hem kop sanly dogabitdi kesellerin dore-
mekligi ayry-ayry aminotursularyn ¢algygynyn bozulmaklygy bilen
baglanysyklydyr.

Adam bedenine we dokumalaryna ayry-ayry aminotursularyn
bellibir derejeli mukdary mahsusdyr we erkin aminotursularyil sol
Gan plazmasynyi, ofturgayilik suyuklygynyn we pesewint aminotursy
spektory 10-njy tablisada getirilendir.

Agzalarynn we dokumalaryn erkin aminotursy spektory, umu-
man, biri-birine menzesdir we ganyn plazmasynyn aminotursy
spektorynda glutaminin mukdarynyii pesligi bilen tapawutlanyar.
Onurgayilik suyuklygynda, glutaminden 06zge aminotursularyi
mukdary plazmanyii aminotursy mukdaryna seredeiidde Ordn pesdir.
Pesewin aminotursy spektory, dasarky yagdaylaryn tisirinde, sol san-
da iymitin diiziiminin Giytgemekligi bilen 6zgerip duryar. Her bir gije-
giindizde sag adamyn pesewi bilen 0,5-1,8 g erkin aminotursular we
olaryil dniimleri ¢ykarylyar.

Aminotursy calsygynyn bozulmagy diirli patologiyalarda, esa-
san-da, bagryn isinin tiytgemekligi bilen ge¢yédn hadysalarda, iymit-
de, proteinin yetmezgiliginde we kop sanly dogabitdi kesellerde dus
gelydr. Sunun bilen birlikde ayry-ayry aminotursularynl calsygynyn
bozulmaklygy hem bedeni agyr yagdaylara alyp baryar. Birndce pa-
tologiya hadysalarynda aminotursy calsygynyn iiytgemeginin netije-
sinde, belli bir aminotursynyn yetmez¢iligini doredip, bedende funk-
sional bozulmaklarynl peyda bolmagyna getiryér. Meselem: kartinoid
cisli keselde erkin triptofanyn 60% mukdary serotoninini ddremegine
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harg edilydr. Sag adamlarda bolsa erkin triptofanyn diiie 1% mukdary
su ugur boyunca ulanylyar. Seylelikde, triptofanyn serotonin déreme-
gi boyunca kop harclanmagy bedende ol aminotursynyn yetmezgili-
gine alyp baryar. Ya-da melanoma cisli keselli adamlarda tirozinii
kop mukdary melaninin déremegine harg edilmekligi sebipli bedende
triptofanyn, tirozinin we fenilalaninin yetmezgiligine getiryér.

Triptofanyn yetmezgiliginde beden dsiisden galyar, agramy ke-
melyér, gipoproteinemiya peyda bolyar. Tejribe gegirilydn haywan-
laryn ylini diisyér, katarakta doreydr. Lizin aminoturgynyn yetmezgi-
liginde adamda bas aylanmaklyk, yiirek bulanmaklyk we sese yokary
duygurlyk peyda bolyar.

Gistidinin  yetmezgiliginde gipogemoglobinemiya, argininiil
— gipospermiya we metioniniii yetmezgiliginde bolsa, bagyrda we
bowrekde yag distrofiyasy doreyér.

Aminotursy ¢algygynyn umumy bozulmagy vya-da ayratyn
aminoturgynyil bellibir calysma ugurlarynyn bozulmaklygy amino-
tursy yetmezgiliginin doretmekliginini netijesinde bedeni, kopleng,
protein yetmezgiligine alyp baryar. Seylelikde, bedende protein yet-
mezgiligi diie iymitde proteiniit mukdarynyn kemelmekligi we onui
hil taydan tiytgemekligi ya-da proteiniil biologiki gymmatynyn we iy-
mit diizgiininin bozulmaklygy protein yetmezgiligine sebdp bolman,
ayry-ayry aminotursularyin calsygynyn bozulmaklygy-da bedende
seyle yagdaylaryn doremekliginin sebdplerinin biridir. Protein yetmez-
ciliginde, gipoproteinemiyanyn netijesinde bedenini kolloid osmati-
ki hasiyetleriniii, suw we duz aylanysygynyil liytgemekligine getir-
var. Sol sebiplere gord-de, bedende ¢is emele gelyar we hadysanyn
giiyclenmekligi bilen bedeni agyr yagdaya eltmegi miimkindir.

Proteininn  yetmezgiliginin dowamynda bedende aminotursy
calsygynyn umumy ugurlarynyn (dezaminirlesme, dekarboksirlesme,
mogewina doremeginiil) bozulmalary bilen bilelikde, bellibir aydyn
aminotursa mahsus bolan calysma ugurlarynyn biri-birine bolan
aragatnasygynyn lytgemekligine getirmeklik bilen, bedende her diir-
li patologiki yagdaylaryn doremekligine alyp baryar. Eger-de tripto-
fandan nikotinamidin déremegi peselse, bedende ksanturen tursynyn
mukdarynyn kopelmegine getirydr. Ksanturen tursy asgazanasty
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méziil insulin dndiiryén oyjiiklerinin igini basyp kem-kemden siiyji
keselinin doremegine getirydr. Gistidinin calsygynda gistidaza
fermentin peselmekligi, gistidindekarboksilazanyi igjenliginiii yokar-
lanmaklygyna getirmekligi miimkindir. Netijede bedende gistaminiil
mukdarynyn kdpelmekligi bilen doreyén kesellerin peyda bolmak-
lygy miimkin. Bedenden pesew bilen ¢ykyan azodyn 3-6% muk-
dary erkin aminotursularyn azotydyr. Bir gije-glindizde 80-300 mg
azot aminotursularyn hasabyna pesew bilen ¢ykarylyar. Pesew bilen
¢ykyan aminotursularyin (aminoasiduriya) mukdary kop yagdaylarda
iymite, jynsa, yasyna, bedeniii gormonal fonuna we basgalara bag-
lydyr. Giperaminoasiduriya 6ziinin déremeginiii sebdpleri boyunca
iki topara — giperaminoasidemiyanyn we bowregin funksiyasynyn
bozulmagynyn netijesinde peyda bolyanlara boliinyar. Giperamino-
asidemiya sebdpli aminoasiduriya bagryn patologiyasynda (sistinu-
riya, fenilketonuriya we basgalarda) dus gelyar. Bowregin stizmeklik
funksiyasynyn bozulmagyndaky aminoasiduriya diirli bowrek kesel-
lerinde dus gelyér. Sol sebépli aminoasiduriya yeke gecmén, glyuko-
zuriya, proteinuriya, silindruriya we basga-da bowrek patologiyasy
bilen baglanysykly hadysalar bilen bilelikde gecyér.

Giperaminoasiduriyada bowregiit  dhmiyeti O6rdn  uludyr.
Aminotursularyn bowrek akabajyklarynda yzyna sorulmaklary (re-
arbsorbsiya) mukdarynyil garsysyna, yagny aminotursularyn pes
mukdaryndan (ilkinji pesewden), onuil yokary mukdaryna (gan plaz-
masyndaky) sorulup ¢ekilyér. Bu hadysa fermentlerin gatnagsmagynda
gecydn bolmagy mimkindir. Dowamly gecydn nefrit keselinde
pesew bilen difie lizin, prolin, arginin we sitrullin kop mukdarda ¢y-
karylyar. Nefroz keselinde bolsa giperaminoasiduriya etanolaminin,
taurinifi we /S-aminoyag tursusynyil kop mukdarda ¢ykarylmaklygy
bilen peyda bolyar. Kibir dogabitdi yetmezgiliklerde hem bowrekde
aminotursularyn reabsorbsiyasyny iiytgedip giperaminoasiduriya ge-
tiryér. Seyle dogabitdi calysma yetmezgiliklerine sistinoz, sistinuriya
we wilsonyn keseli mysal bolup biler.

Sistinoz. Bu kesel madda calgygynyn dogabitdi iiytgemeginin
netijesidir. Esasan-da, bowrek akabajyklarynda aromatiki aminotur-
sulardan 6zge dhli aminotursularyil reabsorbsiyasy bozulyar. Netijede
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aminotursularyn pesew bilen ¢ykysy (ekskresiyasy) 5-10 esse yokar-
lanyar. Sisteiniii we sistininl ekskresiyasy 20-30 esse yokarlanyar. Bu
keselde das doremeyér, emma sistin dalakda, bowrekde we deride
yygnanyar.

Sistinuriya. Adamda kop dus gelyédn, dogabitdi madda calsyk
yetmezgiligi. Sistinuriyada pesew bilen sistinif, lizinifi, argininin we
ornitinin ¢ykarylysy 50 esseden-de yokary derejd yetyar. Ganda ol ami-
notursularyn mukdary adaty derejededir. Seyle 6zgerisli adamlaryn
umumy saglygy tiytgemeyar. Dine sistin daslaryn doremekligi miim-
kindir.

Wilsonyn keseli. Bu dogabitdi ¢alysma yetmezgiliginde umu-
my giperaminoasiduriyadan bagga-da, diiziiminde mis saklayan
seruloplazminin mukdary ganda peselyar. Soiira beynide, bowrekde
we bagyrda misin yygnanmagyna alyp baryar. Seyle giperaminoasi-
duriya galaktozemiya we beyleki madda g¢alsygynn bozulmalarynda
hem dus gelyar.

Aminotursy ¢alsygynyn bozulmagynda, kéabir dogabitdi
doreydn kesellerde, ayratyn aminotursularyn calsygynyn bellibir
aydyn ugurlarynyn kesilmekleri (metabolizm bloklary) ya-da belli-
bir aminotursynyn ¢alsygyna mahsus bolan fiziologiki hadysasynyn
bozulmaklygy bilen baglanysyklydyr. Aminotursularyn calsygynyn
dogabitdi bozulmagynda onun belli bir ¢calysma ugrunyn aydyn bas-
gancagyny katalizlesdirydn ferment sol bedende doremeyir (enzi-
mopatiya) ya-da yeterlik derejede fermentin igjenligi bolmayar. Ne-
tijede bedende aminotursy calsygynyn belli bir metaboliti yygnanyp
baslayar ya-da bedene mahsus bolmadyk anomal birlesme emele
gelyir. Ol birlesmeler bedenin belli bir hadysalarynyn ge¢cmekligine
pasgelcilik doredyar we sunuil bilen birlikde hem bir agza ya-da ul-
gam li¢in zdherleyji madda bolup ¢ykys edyér.

Fenilketonuriya. Bu yagday adamy 6rin agyr kesele alyp baryan
aminotursy calgygynyin dogabitdi bozulmasydyr. Bu bozulmanyn
netijesinde adamy dogabitdi kemakyllylygyn 3-nji derejesi olige-
freniya (tenteklige) alyp baryar. Sonun ii¢in-de bu patologiya fenil-
piruwatoligofreniya keseli hem diyilydr. Bu dogabitdi bozulmada
bedende (bagyrda) fenilalanini okislendirip tirozine éwiiryan fenila-
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laningidroksilaza fermenti yokdur. Sonun {i¢in-de fenilalanin tirozine
owrlilip bilmén, transaminirlesip fenilpiruwata éwriilydr. Seylelikde,
bedende fenilpiruwatynn mukdary 6rédn yokary derejd galyar. Seyle
yvagdayda fenilpiruwatyn tisirinde merkezi beyni ulgamy Osiisden
galyar. Caganyn akyl derejesi 6smeyir, caga geplemeydr, hi¢ zada
diisiinmeyir. Umuman, tentek (oligofrenik) bolup yetisyar. Seyle ¢a-
galar biitin 6mriini psiho-newrologiki keselhanalarda gegiryr.

Fenilketonuriyada caganyn akyl derejesiniii 6smezligi bilen bile-
likde, pesew bilen kop mukdarda fenilpiruwat (gije-giidizde 1-2g) we fe-
nilasetilglutamin (gije-giindizde 2-3 g) ¢ykarylyar. Ganda fenilalaninini
mukdary 60 mg%-e (adaty 1,0 — 1,5 mg%) onurgayilik suwuklygynda
— 8,0 mg%e-e (adaty 0,15 mg%) yetyar. Bu keselin doremeginii onii-
ni almaklyk ii¢in ¢agany ene siiydiinden, umuman, tebigy iymitden
ayryp, emeli iymit bilen iymitlendirmelidir. Egerde caga 6-7 yasyna
cenli diiziiminde aminotursy fenilalanini saklamayan iymit bilen iymit-
lendirilse, ¢aganyn beyni ulgamy adaty derejede Osyar.

Alkaptonuriya. Alkaptonuriyaly dogabitdi keselli adamyn pe-
sewi howada garalyar. Bu madda calsyk bozulma hadysasy tirozinii
katabolizminde emele gelydan gomogentizin tursynyn okislenmesinifi
bozulmaklygy bilen baglydyr. Seyle keselli adamlarda gomogentiza-
toksidaza fermenti yokdur. Sonun {i¢in-de gomogentizin tursy okis-
lenmén, pesew bilen bedenden ¢ykarylyar. Seyle adamlarda bir gije-
giindizde pesew bilen ¢ykarylyan gomogentizin tursusynyit mukdary
0,5 g-a yetyar. Gomogentizat atmosferanyn kislorody bilen okislenip,
melaninomenzes gara reiikli oniimi emele getirydr. Sonun {igin-de
pesew duranda onun renki garalyar. Seyle keselli adamlaryn ketir-
dewliginde gomogentizin tursusynyi yygnamaklygy bilen burnuii we
gulagyn uglarynyn garalmaklygy hem miimkindir.

Tirozinoz. Bu yagdayda pesew bilen p-oksipiruwatyi, tirozinin,
p-oksifenillaktatyii we DOFA-nyi ¢ykarylysy yokarlanyar. Esasan-da,
seyle yagday bedene tirozin ya-da fenilalanin goyberilen wagtynda
giiyclenyar.

Albinizm we witiligo. Albinizm adam bedeninde dogabitdi mela-
nin pigmentlerin déremeginiii bolmazlygydyr. Witiligo adamda me-
lanin pigmentlerin déremeginiii softundan bozulmagydyr. Melanin
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pigmentleri aminotursy tirozinden emele gelyir. Melaniniii doremegi
tiroziniit fermentlesme we awtookislenme hadysalaryn netijesinde
gecydn ¢ylsyrymly hadysalardyr. Bu hadysa hizirki wagtda gowy
Oowrenilen déldir we sonun {i¢in-de albinizmin hem-de witiliganyn
doreyis mehanizmi hem belli dildir.

Hartnupyn keseli. Triptofanyn calsygynyn bozulmaklygy bi-
len doreydn dogabitdi keseldir. Bu keselde pellagra keselinde dore-
yan dermatidlere menzes deri hem-de psihiki tiytgesmeleri we gipe-
raminoasiduriya emele gelyir. Sonun bilen birlikde hem pesew bilen
indolilasetatyn, indolilasetilglutamininn we indikanyn ¢ykarylysy yo-
karlanyar. Umuman, metaboliki bozulmalar triptofanynn dekarbok-
sirlesmesinin iiytgemekligi bilen baglanysyklydyr. Bu keselin dore-
megi, esasan, triptofanyn igegeden sorulmagynyn we bowrekde sol
aminotursynyn reabsorbsiyasynyil bozulmaklygy bilen baglanysykly
gecyédn dogabitdi 6zgerismanin netijesidir diylip ¢caklanylyar (7, 8-nji
tablisalar).

7-nji tablisa
Adamda dus gelyfin aminotursy calsygynyi patologiyasy

Keselin doremeginin - . .
Keseller molekulyar mehanizmi Keselini gecisi
1 2 3
Glisini dargadyan Beynin funksiyasynyi
. .. ., oy . .0, .. | bozulmagy, damar ¢ekme,
Giperglisinemiya | fermentin isjeiiliginin . . y
gipotoniya, dem algyn bo-
bozulmagy
zulmagy
Sistationin-f-si Metioniniii we gomositeini
1stat£0.nl.n- S mukdary yokarlanyar. Akyl
tazanyn igjenliginin , e o
bozul yetmezgiligi we Ostisden
ozuimagy galmak
Gomosisteinu- Metilentetragid- C
. y Gomosisteiniit mukdary
riya rofolat-reduktazanyn vokary. Akvl Vetmezcilizi
isjefiliginii bozulmagy | YO oy AV YEHMEZCIIEL
B, witamini ’Gom051stel.nm. nygkdary
alsyaynyfi bozulmagy yokary, metioniniil — pes,
¢ howply anemiya
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7-nji tablisanyn dowamy
1 2 3
Sistinin dasalysy we
Sistinoz onun gaytarylysy Yazga serediii
bozulyar
Bowrekde sistinin Sistinuriyg. l?esew yol-
dasalysy bozul{ar larynda ﬁls‘u’r‘l‘ daglary
doreyar
Sistinuriya Sistinin, lizinin, Sistinin, lizinif, argininin

argininin we ornitinin
bowrekde we igegede
dasalysy bozulyar

we ornitinin ¢ykarylysy yo-
karlanyar. Pesew yollarynda
sistin daslary doreyar

Aspartat — gluta-
maturiya

Bowrekde aspartatyn
we glutamatyn

Kliniki 6zgerisme bolmayar

dasalysy bozulyar

Bagyrda glutamat-
Formiminogluta- formiminotransfe- Giperkineziya. Sozlemek —

mat-uriya -razanyn isjenligi ukyby 0smeyar
bozulyar
Walinami- Fiziki we akyl taydan

Giperwalinemiya notransferazanyn Ostlisden galyar. Gusmaklyk

isjeniligi bozulyar doreyar.

Pesewde kerkaw sirelerinin
ysy bolyar. Horlanyar, nerw
ulgamynyi funksiyasy bo-

Kerkaw sireli Ketotur'sularyn . zulyar. Ganda we pesewde
i dekarboksilazasynyn . L
keseli ‘iefilici bozulVar leysinin, izoleysinii we wa-
Jentie Y linin hem-de sol aminotursu-
laryn ketotursularyin muk-
dary yokarlanyar
Lizinin ) Tcegede we bowrek- FlZlkl’We al.cy.l t'e}ydan Ostist
sorulmagynyn P bozulyar. Lizinin ¢ykarylsy
» de lizinin dagalmagy | , ,
bozulmagynyn , yokarlanyar, gandaky muk-
. bozulyar .
sindromy dary peselyér
Giperaminoe- Karbomailsintazanyn Gllillinzlﬁzk’ danllaz)rncizk’r;le}(—
miya isjenligi bozulyar » KCHAEYTY: yag

dayyna diisyér. Orataturiya
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7-nji tablisanyn dowamy

1 2 3
Argininsuk- Ganda we pesewde
Sitrullinemiya sinatsintazanyn sitrulliniit mukdary yokary.
igjeiiligi bozulyar Giperammoniemiya
- . Argininsuksi- Ganda we pesewde
Argininsuksina- . C s e . . 9
., natlitazanyn isjeniligi | argininosuksinatyn mukdary
turtya , ,
bozulyar yokary
Giperarginine- | Arginazanyn isjenligi Akyl tarapdan 0stisi bo-
miya bozulyar zulyar. Damar ¢ekmeklik
Albinizm Tlrosmazany{l isjenligi Yazga seredii
bozulyar
Gomogenti-
Alkaptonuriya zatoksidazanyn Yazga seredii
isjeniligi bozulyar
Akyl taydan ostlisden
Tirozina- galyar. Elinin ayasynda we
Tirozinemiya minotransferazanyn | ayagynyn astynda giperkera-
isjenligi bozulyar toz doreyir, katarakt emele
gelyér
Fenilalaningid-
roksilazanyn
Fenilketonuriya dlgldrogterldlprgduk- Yazga seredii
tazanyn we digidro-
biopterinsintazanyn
igjenligi bozulyar
Ganda we pesewde
Gistidinemiya Glstldazanyr} isjenligi ngtldlnlln mlikala.ry yok"ary.
bozulyar Akyl taydan 0siisi we sozle-
meklik ukyby peselyar
Gistidinin icegede we | Pesewde gistidiniit mukdary
Gistidinuriya bowrekde dasalmagy | yokary. Ganda onun muk-
bozulyar dary liytgemeyér
Urokanaturiya Urokanazanyfi isjefligi Akyl taydan Osiisden galyar

bozulyar
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8-nji tablisa

Gan plazmasynda, oniurgayilik suwuklygynda we pesewde
erkin aminotursularyi we olaryn oniimlerinin mukdary

Aminotursy | S BRI | vaklygu. meto | eljegindinde
Alanin 2,40-7,60 0,29 5-71
Arginin 1,20-3,00 0,17 0-21
Asparagin 0,60-4,40 0,30 34-92
Aspartat 0,01-0,30 0,04 2-29
Walin 1,90-4,20 0,17 0-30
Gistidin 0,80-3,80 0,20 20-320
Glisin 0,80-5,40 0,11 53-737
Glutamin 4,60-9,70 3,25 40-103
Glutamat 0,50-4,40 0,11 0-61
Glutation 0,29
Izoleysin 0,70-4,20 0,06 4-30
Kreatinin 1,00-2,00 1300-2000
Leysin 1,00-5,20 0,13 2-25
Lizin 1,40-5,80 0,25 0-48
Metionin 0,20-1,00 0,04 3-14
Mogewina 20,0-30,0 25000-30000
Ornitin 0,60-0,80 0,05 0-11
Prolin 1,50-5,70 0,01 7-15
Serin 0,30-2.00 0,53 21-75
Taurin 0,20-0,80 0,7 27-30
Tirozin 0,0-2,0 0,2 7-50
Treonin 0,0-3,0 0,57
Triptofan 0,40-3,00 0,03
Fenilalanin 0,70-4,00 0,15 3-41
Sistein (sistin) 0,80-5,00 0-108
Sitrullin 0,50
Etanolamin 0,08




m PROTEIDLERIN CALSYGY

3.1. Nukleoproteidlerin ¢alsygy

Nukleoproteidler ¢ylsyrymly proteindir we diiziimine prosteti-
ki topar bolup nuklein tursulary giryar. Nukleoproteidlerde protein
bolegi bilen nuklein tursularynyn arasynda berk baglanysyk yokdur.
Sonui iigin-de iymit bilen diisen nukleoproteidler asgazanda, aggazan
siresinin diiziimindéki duz tursusynyn tdsirinde proteinlere we nuklein
tursulara dargayar. Nukleoproteidleriii protein bolegi asgazan-igcege
yolunyn proteolitiki fermentlerinin tisirinde erkin aminotursulara
dargayar. Aminotursular icegeden sorulup gana diisydar we bedenin
aminotursy calsygyna gosulyp gidyar.

3.2. Nukleoproteidlerin 6zlesisi

Nuklein tursulary mononukleotidlerden diiziilen polimer mole-
kuladyr. Mononukleotidler nuklein tursularyin molekulasynda biri-
birleri bilen ¢ylsyrymly difosfoefir baglanysygy bilen birlesendirler.
Iymit diiziiminddki nuklein tursulary, esasan, icegede we icege di-
warjygynda dargayar. Bu hadysa 6zbolusly polinukleotidazalaryn
— DNT-azalaryn we RNT-azalarynl katalizlesdirmekliginde gecyir.
DNT-azalar asgazanasty méiziil siresi bilen igegd diisyidr we icege
maézleri tarapyndan hem Ondiirilydr. RNT-azalar die asgazanasty
mézde ondiirilydr we onun siresi bilen hem igegé diisyédr. DNT-azalar
DNT-anyn molekulasyny, gidroliz hadysasy arkaly, dinukleotidlere,
oligonukleotidlere we az mukdarda mononukleotidlere dargadyarlar.
RNT-azalar RNT-nyn molekulasyna hiijiim edip, mononukleotidlere
we az mukdarda dinukleotidlere hem-de RNT-aza durnukly oligonuk-
leotidlere dargadyarlar. Nuklein tursularyii mononukleotidlere doly
gidrolizi fosfordiesterazalarynl gatnagsmaklary bilen tamamlanyar.
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Mononukleotidler icegede 6zbolusly bolmadyk fosfatazalaryn
tasirinde nukleozidlere we fosfor tursusyna dargadylyar. Emma
mononukleotidlerin  mononukleotid gorniisinde sorulmagy hem
miimkindir. Sorulan mononukleotidler icege diwarynda 6zbolusly
fermentlerin — nukleotidazalaryn tésirinde dargadylyar. Seylelikde,
nuklein tursulary icegede nukleozidler gorniisinde sorulyér. Nukle-
ozidler dyjiikde nukleozidazalaryn tdsirinde purin we pirimidin esas-
laryna we pentozalara dargadylyar ya-da nukleozidler dyjiik madda
calsygyna gosulyp gidyir. Oyjiikde nukleozidler gidroliz hadysa bi-
len dargaman, esasan, fosforoliz hadysa bilen dargayar. Nukleozidler
we adenin hem-de urasil yaly azot esaslary tdzeden nuklein tursularyn
doreysine gatnagyp bilydr. Emma guanin bedende nuklein tursularyi
doreysine gatnagmayar we soiiky madda gorniisinde pesew bilen be-
denden ¢ykarylyar.

3.3. Purin nukleotidlerinin doéreysi

Nuklein tursularyin (DNT- we RNT-laryn) dyjiikde doreysi mono-
nukleotidlerin ii¢ fosforly efirlerinden ge¢irilyér. Bu mesele I kitabyn
5-nji babynda seredildi. Hazirki bapda bolsa nuklein tursularyii dore-
megini gecirmeklik icin zerur bolan, nuklein tursularyini monomer
birliklerini, yagny mononukleotidleriii biosintezine serediler. Malim
bolsuna gord, mononukleotidler iki diirliidir: purin we pirimidin nuk-
leotidleri.

Purin nukleoditlerin doreysi molekulany diizyan ayry-ayry mole-
kulyar birliklerini (purin esaslaryny, pentozalary we fosfor tursusyny)
ayratyn doredip, sofira hem olary biri-birine birlesdirmek bilen purin
nukleotidleri emele gelmeyédr. Purin nukleotidlerin déremegi purin
halka, tayyar halka gorniisinde ulanylman, molekulanyn déremeginin
dowamynda ayry-ayry atomlardan we atom toparjyklaryndan yygna-
nylyar (sintez de-nowo).

Cyzgydan gorniisi yaly 6-njy uglerod atomy CO,-den, 2-nji
hem-de 8-nji uglerod atomlary garynja tursusy yaly 6rdn yonekey bir-
lesmelerden yygnanylyar. Difie glisinit molekulasy biitinley gatnasyp
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72R\N\ N |« Glisi
Aspartat —> N 7 \,c I—/——\x——J s
i
‘ | ‘ ! C <«—— HCOOH
1y
HCOOH — C IC /
\\N/I_JJ'\N
Glutamin

14-nji ¢yzgy. Purin halkanyn atomlarynyn cesmesi

halkanyn ii¢ atomynyn (4-nji we 5-nji uglerod we 7-nji azot) ¢esmesi
bolup hyzmat edyér (14-nji ¢cyzgy).

S-fosforibozil-1-pirofosfat. Purin nukleotidlerin doreysi 5-fosfori-
bozil-1-pirofosfatdan baslanyar. Bu birlesme dine purin nukleotidlerii
doremegi ligin zerur birlesme bolan, pirimidin nukleotidleri iigin
hem gerekdir. 5-fosforibozil-1-pirofosfat ATF-dan, ribozanyn isjen
gorniisi ribozo-5-fosfatdan, ribozo-5-fosfatpirofosfakinazanyn kata-
lizlesdirmeginde ondiirilyar. Riboza 6z gezeginde glyukozanyn fos-
foglukonat dargayys ugrunda emele gelyar. Ribozo-5-fosfat-pirofos-
fakinaza ATF-dan pirofosfat galyndyny getiryér:

o9
HO—P—O—I|’=O
| o
HO 0 CH,-O-POH, 0 CH-0O-PO;H.
(lj/ \ [ Mg2+ | /O\ | z 302
C

H C
H H C
| | A\Y |
H C e C 1 H C e C H
I |

|
OH ATF o0 OH O

Ribozo-5-fosfat 5-fosforibozil-1-pirofosfat

5-fosforibozil-1-pirofosfat glutamin bilen tdsirlesip, S-fosforibo-
zilamini emele getirydr we pirofosfat hem-de glutamat ayrylyar. Hady-
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sa  glutamin-fosforibozil-pirofosfat-amidotransferaza tarapyndan
katalizlesdirilydr. Ol purin nukleotidlerin déremeginiii allosteriki
fermentidir we su hadysa purin halkanyn gurlugsynyn baglangyjydyr.
Fermentin isjenligi purin nukleotidleri tarapyndan ingibirlesdirilyar.

Glisinamidribonukleotid. ~ Fosforibozil-glisinamidsintetazanyn
katalizlesdirmeginde 5-fosforibozilamin glisin bilen birlesip glisina-
midribonukleotidi emele getiryér:

PO, H,
| PO,H,
0
i 9
2
ADF
|/O\ ATF |CH2 0
WL Hp T C—NH —C=0
1 C—C P|I A AY 4 |
| | Glisin PO Comm (7 | CH
OH OH 4 | | | 2
OH OH NH,

S-fosforibozilamin Glisinamidribonukleotid

Glisinamidribonukleotid glisinamidribonukleotid-transformilaza
fermentin katalizlesdirmeginde garynja tursusynyn gatnasmagynda
formillesip N-formilglisinamidribonukleotidi emele getiryér. Soiira
N-formilglisinamidribonukleotid glutamin bilen yene-de tésirlesip,
amidoligaza fermentin katalizlesdirmeginde N-formilglisinamidinri-
bonukleotidi emele getirydr we zynjyr yapylyp imidazol halkanyn
déremegine alyp baryar:

Glutamat

ADF + H; PO,
/N CH Glutamin c N CH
N H
CH, s So ATF
\C CH;
H N H,0
Va
g ATF ADF 4C
Rlboza + HN 2H H2N Rb
| HzO H.PO Rlboza 1boza
PO;H, e
PO3 H2 P02H3
N-formil- . L.
glisinamid- N-formil- 5-aminoimidazol-
ribonukleotid glisinamidin- ribonukleotid

ribonukleotid
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Emele gelen 5-aminoimidazolribonukleotidkarboksilaza fermen-
tin katalizlesdirmeginde, biotinin gatnagsmagynda komiirtursy gazy
sindirip ribonukleotid-5-aminoimidazol-4-karbon tursusyny eme-
le getirydr. Sonra aspartatyn birlesmegi bilen ribonukleotid-5-ami-
noimidazol-4-N-suksinkarboksamid doreyir we ondan-da fumaratyn
ayrylmagy arkaly ribonukleotid-5-aminoimidazol-4-karboksamid
emele gelyér:

Fumarat
CH HOOC < C/ Aspartat C/< /N =CH
H:N" Riboza HaN Riboza ATF aN_ |
2 .
| Riboza
PO;H PO;H
e sH:  ADF+H,PO, PO, H,
5-aminoimidazol- Ribonukleotid- Ribonukleotid-
ribonukleotid 5-aminoimidazol- 5-aminoimidazol-
4-karbonat 4-N-karboksamid

Aminoimidazolkarboksamid yene-de formillesip ribonukleotid-
-5-formamidoimidazol-4-karboksiamidinn déremegine getiryir we
inozinkinazanyn katalizlesdirmeginde halka yapylyp inozin-5-fos-
fatyn (inozin tursusynyn) emele gelmegi bilen purin halkasynyn dore-
megi tamamlanyar:

N-formiltetrafol Tetrafol

Ribonukleotid- tursusy tursusy
5-aminoimidozol- \ >
4-N-karboksamid o
l g
N
E/ \CH | ” /CH
\\ / HC\N/ C—n~
T o1
/
HC—HN  Riboza ?‘CIIJ MO CH
Inozin gp¢—¢C O—PO-H.
© POsH, tursusy | N
OH OH

10. Sargyt Ne 981
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Inozin tursudan adenil tursynyn doreysi. Adenil tursusy GTF-yi
gatnasmagynda aspartat bilen birlesip adenilsuksinaty emele getiryar.

Adenilsuksinat hem adenilata (AMF) we fumarata dargayar:
HOOC—CH—CH;—COOH

I
I(I) GDF + H;PO, NH NH,
_LCN___N_ Aspartat O Fumarat (|:
HN™ €T\ N e\ 200 \
o L I
N O~ O~ HC C
Ny TN GTF Sy N \17/
Riboza Riboza llliboza
I i i I
Inozin  PO3H: Adenilsuksinat PO H, Adenil PO3H;
tursusy tursusy

Inozin tursudan guanil tursynyn doreysi. Inozin tursusy (IMF)
inozindegidrogenazanyn tdsirinde okislenip ksantozin-5-fosfata dw-
rilydr. Somira guanilatsintetazanyn katalizlesdirmeginde we glu-
taminiii hem-de ATF-in gatnasmagynda guanozin-5-fosfata (guanil
tursusy) owrllyar:

+
0 o o

I
ATF
N NAD C N ,
HN/C\C/\\ \/ e N \\Glutaml HN/C\C/R
| | cH — | | cH | | cH
HC

NAD -H, (”)

O~ o _C C—_ C. O/
Ny R T S RN TR i N
llliboza H llliboza Riboza
Inozin .
tursusy PO.H,  Ksantozin-5-fosfat PO:H, Guanil PO.H,

tursusy

3.4. Purin nukleotidlerinin déremeginin
gosmacga ugry
Purin nukleotidlerin esasy doreysi yokarda gorkezilen kigi mo-

lekulyar birlesmelerden doremek ugrudyr. Emma bedende adenil
we guanil tursulary difie inozin tursudan emele gelmin, purin esas-
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laryndan (adenil, guanil) we purin nukleozidlerden (adenozin, guano-
zin) hem dorédp bilyérler.

Purin esaslary we purin nukleozidleri bedende nuklein tursularyn
dargamaklarynda emele gelyédrler. Purin nukleotidleriii purin esas-
laryndan doreysi bagyrda yerlesen adeninfosforiboziltransferaza we
gipoksantin- hem-de guaninfosforiboziltransferazalar tarapyndan
katalizlesdirilyér:

Adenin + 5-fosforibozil-1-pirofosfat — Adenozin-5-fosfat + H,P,0O,
Guanin + 5-fosforibozil-1-pirofosfat — Guanozin-5-fosfat + H,P,O..

Purin nukleozidlerin doreysi. Purin nukleozidlerin doreysi purin

nukleozidfosforilazalar tarapyndan katalizlesdirilyér:
Adenin + ribozo-1-fosfat — Adenozin + H,PO,
Guanin + ribozo-1-fosfat — Guanozin + H,PO,.

Nukleozidler adenozinkinazanyn katalizlesdirmeginde ATF bi-
len fosforlasyp nukleotidler emele gelyérler:

Adenozin + ATF — Adenozin-5-fosfat + ADF.

Purin nukleozidmonofosfatlaryn ii¢ fosfatly efirlerine 6wriil-
mekleri. Nuklein tursularyn polimer molekulalaryny emele getirmek-
lik tigin purin nukleotidlerin monofosforly efirleri (AMF we GMF)
ulanylmayar. Onui ii¢in diie ATF we GTF zerurdyr.

Adenozin-5-fosfat + ATF — Adenozin-5-difosfat + ADF
Guanozin-5-fosfat + ATF — Guanozin-5-difosfat + ADF.
Sofira difosfatlar fosforlagyp tli¢ fosfatly efirleri emele getiryar:

Adenozin-5-difosfat +ATF — Adenozin-5-trifosfat +ADF
Guanozin-5-difosfat +ATF — Guanozin-5-trifosfat + ADF.

Hadysalar kinazalar we nukleoziddifosfokinazalar tarapyndan
katalizlesdirilyar.

3.5. Purin nukleotidlerinin doreysinin sazlasygy

Purin nukleotidlerin doreysi 5-fosforibozil-1-pirofosfatyn glu-
tamin bilen amidirlesip, 5-fosforibozilaminiii emele gelydan basgan-
cagynyn tizligini sazlasdyrmaklyk bilen gecirilydr. Bu basgan-
cak glutamin-fosforibozil-amido-transferaza fermenti tarapyndan
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katalizlesdirilyar. Fermentin igjenligi adenozinint we guanozinif mono,
di- we trifosfatly birlesmeleri tarapyndan ingibirlesdirilyér. Seylelikde,
bu ferment purin nukleotidleriit doremeginini allosteriki fermentidir.
Soira-da guanil turgynyn emele getirmekligi iicin kofaktor bolup ATF
cykys edyir. Adenil tursusy iicin seyle kofaktor GTF-dir. Oyjiikde
GTF-in yokary mukdary adenil tursynyn déremegini tizlesdiryar.

3.6. Pirimidin nukleotidlerinin doreysi

Pirimidin nukleotidlerinn pirimidin halkasy ammiakdan, komiir-
tursy gazyndan we aspartatdan yygnanyar. CO, we NH, karbamoil-
fosfat gorniisinde gatnagyar.

Karbamoilfosfat karbamoilfosfatsintetaza fermentinii kata-
lizlesdirmeginde emele gelydr. Fermentin iki gorniisi bardyr. Biri
bagyrda mogewinanyn doéremegine gatnasyan karbamoilfosfaty
emele getirydr. Fermentin bu gorniisi dine bagyrda mitohondriya-
da dus gelydr we ammiagyn mukdarynyin yokarlanmagy fermenti
igjenlesdirydr. Karbamoilfosfatsintetazanyn ikinji gorniisi &hli ag-
zalarda we dokumalarda dus gelyar we Oyjiik sitozolynda yerlesyar.
Fermentin bu gorniisi karbamoilfosfatyn doremegine ammiagy erkin
gorniisinde ulanman, glutamin gérniisinde ulanyar:

Glutamin + HCO, +2ATF +H,0 —H,N- C ~ OPO,H, + glutamat + 2ADF + H,PO,

|

O
Karbamoilfosfat aspartat bilen birlesip karbamoilaspartaty emele
getirydr. Bu hadysa aspartat-transkarbamoilaza fermenti tarapyndan

katalizlesdirilyar:
COOH
| NH, H,PO, NH, COOH
CH | | |
|’ + C=0 ol CH,
CH-NH, | ]
| O~PO,H, HN-  CH-COOH.
COOH
Aspartat Karbamoilfosfat N-Karbamoilaspartat

Karbamoilaspartatyin  digidroorotazanyn katalizlesdirmeginde
halka yapylyp digidrooratatyn emele gelmegine getiryar:
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(0]
Ho-C I
N C
CH, H,0
H,N | _ ,  H—N < cn,
o0=C CH —COOH | |
N 0=C CH—COOH
N .
| N
H |
N-Karbamoilaspartat H
Digidroorotat

Digidroorotat digidroorotat-degidrogenazanyn katalizlesdirme-
ginde orotata dwrllyér:

o o
| I
N T PAON
H—N CH, \ / H —I\|I ﬁH
(0] :(|3 CH —COOH O0=C C —COOH.
N N
| )
i h
Digidroorotat Orotat

Sonira orotat S-fosforibozil-l-pirofosfat bilen birlesip, oroti-
din-5-fosfaty emele getiryar. Bu hadysa orotat-fosforiboziltransferaza
tarapyndan katalizlesdirilyér:

(0)
(l;l
H—N/ “cn
o H,P,0, | I
I 0=C C—COOH
C I v
VRN 5-fosforibozil-
H—N CH  1-pirofosfat | /O P|I
| [ H—cC"y H C—CH—0—-PO,H,
0=C C—COOH \ |

Orotat Orotidin-5-fosfat
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Orotidin-5-fosfatyn dekarboksilirlesmesi bilen uridil tursusy
(UMF) emele gelyar:

(0]
|
CO, C
He N PN CH
Orotidin-5-fosfat —LF | ”
N N/

Riboza — PO;H,
Uridil tursusy

Uridil tursynynn ATF bilen kinaza fermentin fosforlasmasynyn
netijesinde UDF we UTF emele getirilyar.
Sitidintrifosfatyn doreysi uridintrifosfatynl glutaminini isti bilen
aminirlesdirilmeginde gegyar:
o NH,

Glutamat
I Glutamin v |

R C
PN \/ N4 cn

N N
0=C CH ATE ADF  O=C____cH
~ Il\I/ H3PO, TTI
Riboza —F—F—F Riboza —F—F—F.
Uridintrifosfat (UTF)

Sitidintrifosfat (STF)

3.7. Dezoksiribonukleotidlerin doremegi

Dezoksiribonukleotidler ~ DNT-nyn  diiziimine  giryirler
we timidil nukleotidi hem dezoksiuridil tursudan emele geti-
rilydr. Sonuini {igin-de Oniirti  dezoksiribonukleotidlerin  dore-
megine seredelin. Purin- we pirimidindezoksiribonukleotidleri
ribonukleotidlerin riboza galyndysyny gaytarmaklyk bilen emele
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getirilydr. Dine bir ferment — ribonukleoziddifosfat-reduktaza — dhli
ribonukleoziddifosfatlaryin (ADF, GDF, SDF we UDF) gaytarylyp,
olaryn dezoksiribonukleoziddifosfatlara (dADF, dGDF, dSDF we
dUDF) owriilmeklerini katalizlesdiryédr. Ferment 0zlinin maddasy
hokmiinde ribonukleotidlerin difosfatyny ulanyar we olaryn diizii-
mindéki riboza galyndysyndaky ikinji uglerod atomyny gaytaryar.
Hadysanyi gecisinde, gaytaryjy potensial ¢gesmesi gorniiginde, diizii-
minde sulfgidril toparjyk saklayan kici molekulyar protein, tioredok-
sin gatnagyar:

OH O

I H,0 OH O
O:P_O_P_O_CHZ O esas 2 | ”

on on (IIH/ \HC| / 0=P-0-P-0=(ll: _0__ enas

I\ C|/ | i OlH ¢t H C

| H SH }ll\ | (I;/l

OH OH Tioredoksin< C—- | H.

SH OH H

S
. A
Ribonukleoziddifosfat Tioredoksin \|S Dezoksiribonukleoziddinfosfat

Okislenen tioredoksin tioredoksinreduktaza fermentiil gatnasma-
gynda gaytarylyar:

, .S . .~ SH
Tioredoksin < | +NADF - H, — Tioredoksin < + NADF.
S SH

Dezoksiribonukleoziddifosfatlar kinaza fermentin katalizlesdir-
meginde ATF bilen fosforlagyp dezoksiribonukleozidtrifosfatlara
owrllyar.

3.8. Timidil nukleotidlerinin déreysi

Timidil tursusynyn (dTMF) doreysi dezoksiuridintrifosfatdifo
sfogidro-lazanyn katalizlesdirmeginde dUTF-den, onun dargadyl-
magy bilen emele gelyir. Sonira dUTF dezoksisitidilmonofosfatyn
dezaminirlesmesinden-de dordp bilyar. dUTF metilirlesmesi timi-
dilsintetaza fermentin gatnasmagy bilen katalizlesdirilydr. Hadysa
metilentetragidrofolatyn gatnasmagy bilen gec¢yar:
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O 0
| Metilen-  Digidrofolat I

C : C
TN tetragidrofolat P AN
HN ﬁH \ i HN C—CH,

| |
O:(j\N/CH o=C__ _CH

1
Riboza — PO, H, Riboza — PO, H,
dUMF dTMF

Seylelikde, metilentetragidrofolat timidil nukleotidin déreme-
ginde metiltoparjygyn ¢esmesi bolup ¢ykys edyar.

Umuman, DNT doreysinii gegmegi iicin dort dezoksiribo-
nukleozidtrifosfatlar zerurdyr. Onuil ti¢ nukleotidi — dATF, dGTF
we dSTF — ribonukleotidreduktaza we dezoksiribonukleoziddifo
sfatlaryn kinaza fermentlerinin gatnagsmaklarynda emele getiril-
yar. dTTF bolsa timidilatsintetazanyn gatnasmagynda, ¢ylsyrymly
reaksiyalaryn netijesinde doredilyér. Seylelikde, DNT-nyn1 doreysi
licin gerek bolan dezoksiribonukleozidtrifosfatlaryn doreysini anyk-
layjy fermentler ribonukleotidreduktaza we timidilatsintetazadyr.
DNT-nyni déreysi Oyjlik boliinisme hadysanyn 611 yanynda isjeiilesip
baslayar. Ribonukleotidreduktaza we timidilatsintetaza fermentlerin
ingibitorlary (5-ftordezoksiuridin, aminopteridin, metotreksat) DNT
molekulasynyn doreysini ingibirlesdirip, dyjiik boliinisme hadysasy-
na pasgelcilik doredyér. Sol sebidplere gérd-de DNT molekulasynyn
biosintezinin ingibitorlary lukmangylykda howply ¢is kesellerini be-
jermeklikde ulanylyar.

Pirimidin nukleotidlerinn doreysiniit hem gosmaca ugry bardyr.
Sol sanda urasil-fosforiboziltransferazanyn katalizlesdirmeginde
urasilden we 5-fosforibozil-1-pirofosfatdan uridin-5-fosfat dore-
dilyar. Uridin hem urasilden uridinfosforilazanynn gatnasmagynda
doredilyar:

Urasil + 5-fosforibozil-1-pirofosfat — UMF+ H,P,0O,
Urasil + ribozo-1-fosfat — uridin + H,PO,.
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3.9. Nukleotidlerin doreysinin sazlagygy

Pirimidin nukleotidlerin doreysi aspartattranskarbamoilaza fer-
menti tarapyndan sazlasdyrylyar. Fermentin isjenligi STF, UTF ta-
rapyndan ingibirlesdirilydr. Seylelikde, pirimidin nukleotidleri {i¢in
aspartattrans-karbamoilaza allosteriki fermentdir. Umuman, bedende
DNT-laryn &hli gorniislerini doretmeklik iicin bolsa dezoksinukleo-
zidtrifosfatlar zerurdyr. Oyjiikde erkin dezoksinukleozidfosfatlaryi
mukdary 6rdn pesdedir we sonun iigin hem DNT molekulasynyn
biosintezinin tizligini kesgitleydn maddanyn biri hem sol nukleotid-
lerin dyjiikddki mukdarydyr. Seylelikde, Oyjiiklerin 0smekleri tigin,
esasan-da, olaryn kopelmeklerinde, dyjiikdaki nukleozidtrifosfatlaryn
mukdary we olaryn ayry-ayry gorniislerininn biri-birine bolan
aragatnasyklary uly dhmiyete eyedir. Nukleotidlerin ii¢ fosfatly
efirleriniin doreysi kdp energiya talap edyéan hadysalaryn biridir. Sonra
ribonukleozidtrifosfatlaryn we dezoksiribonukleozidtri-fosfatlaryn
cesmesi bolan 5-fosforibozil-1-pirofosfatyn doreysi 6rdan kop mukdar-
da energiyany sindirmeklik bilen ge¢ydr. Umuman, su hadysalaryi
ahlisi hem energiya sindirmeklik bilen gecyér. Hadysalaryn dhlisinifi
energiya ¢esmesi hem ATF-dir. Seylelikde, dyjiikkde nukleotidleriii
doreysini sazlagdyrmaklyk, oyjikde ATF-in mukdaryny iiytgedyén
diirli 6zgerismelerin gatnagsmaklary bilen hem iipjiin edilyar.

3.10. Nukleotidlerin dargaysy

Iymit nukleotidlerin dargaysy. Iymit bilen diisyan nukleoproteidleri
icegede Ozlesmeginin netijesinde emele gelen nukleotidler we nukle-
ozidler igegeden sorulyar. Sorulan nukleotidler we nukleozidler icege
diwarjygynda purin (adenin, guanin) we pirimidin (urasil, sitozin, timin)
esaslaryna, pentozalara (riboza, dezoksiriboza) we fosfor tursusyna
cenli dargamaklyk bilen ya-da nukleozid gomiisinde bedene diistip,
onuin umumy madda calsygyna gatnagyarlar. Guanin bedende nuk-
lein tursularynn déremegi ticin ulanylmayar. Adenin we urasil tdzeden
doredilyédn nuklein tursularyn déremegine gatnagsmagy miimkindir. Azot
esaslary bedende dargadylyp, soiiky maddalar gérniisinde ¢ykarylyér.
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3.11. Purin esaslarynyn dargaysy

Adenin adenazanyn tdsirinde we guanin hem guanazanyi tasirin-
de dezaminirlesip gipoksantine we ksantine dwriilyar:

I\llH 2 OH
NH 3 |
C \ N H>0 _— C
j i N
| || CH | I e
N N ~—
X N/ N X IEI
Adenin Gipoksantin
o OH
Cl H,0 NH |
N\ ,._—N 2
N C =L N
TN, 7N
C C / .
SR "N C /
H,N N H HOS N N/C \I}\II
Guanin Ksantin

Gipoksantin ksantinoksidaza fermentin tdsirinde ksantine we

ksantin hem sol fermentin tdsirinde pesew tursusyna okislenyér:
OH OH

! wo. ™
202 _¢ H,0,
/ \ / / N /N 0, C
TJ C \ \/ 1|\1 ﬁ \\CH Il\Ié SN
HC c C C—y’/ I & OH.
\ / ~N H O _ \ s ~N H.O C C
NS ~
H HO N H 2 HO AN N/ II?II
Gipoksantin Ksantin Pesew tursusy

3.12. Pirimidin esaslarynyn dargaysy

Sitidin sitidinaza fermentin tisirinde dezaminirlesip urasile 6w-
rulyér. Urasil digidrourasildegidrogenaza fermentin gatnagsmagynda
gaytarylyp digidrourasile owriilyar. Digidropirimidinaza fermentinii
tasirinde halka agylyp urasilden ureidopropion tursa, ol bolsa ammia-
ga, komiirtursy gazyna we [-alanine dargadylyar:
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(0}

Il\IHz (|)| NAD Il COOH
NH
H,0 3 NAD-H Z C H,0 NH, coon €Oz NHj |
/C\ 2 /C\ 2 e AN ,
4 d HN \ CH,
N CH HN” “CH CH, E \
L L L[ —o=g o oH,
C 2
O¢C\N/CH O¢ \N/CH o& \N/ H,N— CH, I\‘IH
H H H 2
. Digidro- Ureido- -alanin
Sitozin Urasil urasil propionat ﬂ
Timin hem urasilin dargaysy yaly dargadylyar:
(|)| NAD COOH
II
/C\C NAD - H, O NHZCOOH CO2 NH; (le_CH
HN —CH3 HN CH —CH ; E { { | 3
| [ | o= c (le —CH 3 cH,
C H
0% \N/C o?© N /CHZ HzN— CH, !
N NH,
- : B-ureido- p-amino-
Timin Dlgldmtlmln izobutirat izobutirat

Seylelikde, purin esaslary bedenden pesew tursusy gorniisinde,
pirimidin esaslary bolsa — mogewina gorniisinde ¢ykarylyar.

3.13. Dokuma nuklein tursularyn dargaysy

Dokuma nuklein tursulary dokuma nukleazalaryn tésirin-
de, suwly dargayan hadysanyn {isti bilen dargadylyar. Nukleazalar
ozlerinin tisir edydn cylsyrymly efir baglanysyklaryin molekulada
yerlesen yerlerine gord, baglanysyklaryni hiline we katalizlesdirilyén
hadysanyn netijesinde emele gelydn oniimlere gord hem-de umuman,
nuklein tursulary dargatmakdaky alyp baryan orunlaryna goré, olar
diirli-diirliidir. Egerde kébir nukleazalar molekulanyn ortalarynda
yerlesen nukleotidara baglanysygy iiziip, polimer molekulasyny po-
linukleotidlere dargadyan bolsalar, yene birnicesi seyle nukleotidara
baglanysygynyn tlizilmegini katalizlesdirip ayry-ayry erkin nuklio-
tidlere ya-da oligonukleotidlere dargadyar. Belli bir nukleazalar dine
RNT-larynn nukleotidara baglanysygyny dargadyan bolsalar, yene
birndcesi DNT-lara hiijiim edyédr. Seyle nukleazalar (DNT-azalar)
DNT molekulanyn iki polinukleotid zynjyrynyn ikisinin hem bir
yerinden nukleotidara baglanysyklaryny tizmek bilen, molekulanyn
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depolimerizasiyalagmagyna alyp baryar. Kébir DNT-azalaryi gorniis-
leri (restriktazalar) DNT zynjyryn belli bir aydyn yerindiki nukleoti-
dara baglanysygyn tiziilmekligini katalizlesdirip, molekulanyn belli
bir bolegini ayryp almaklyga miimkingilik beryir. Seyle fermentler
genetiki injeneriya amalyyetinde gifiden ulanylyar.

Sonuii bilen birlikde, umuman, diirli-diirli nukleazalaryn tisirinde
dokuma nuklein tursularyny mononukleotidlere dargadylyar. Mono-
nukleotidler nukleotidazalaryn gatnasmaklarynda gidroliz hadysanyn
netijesinde nukleozidlere, nukleozidler hem esasan, fosforilazalaryn
tasirinde fosforoliz hadysanyn ya-da nukleozidazalaryn gatnag-

Adenil Guanil
tursusy tursusy
H,O0 H,0

<— Nukleotidazalar —>

H ;PO 4 H,PO,
Adenozin Guanozin
H,0 H,0
<— Dezaminazalar —> K
NH 3 NH 3
Gipoksantozinfosfat Ksantozinfosfat
H;PO 4 H,PO,
<«— Fosforilazalar —»
Ribozo-
H,0 :
1-fosfat H,0 P Ribozo-
1-fosfat
Gipoksantin Ksantin
Oz T Oz
Ksantinoksidaza —> H,O0
H,0,

Pesew tursusy

15-nji ¢yzgy. Purin nukleotidlerinn dokumada dargaysy
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maklarynda gidroliziil netijesinde dargamaklyk bilen riboza-1-fosfat-
laryny (ribozalary) ya-da dezoksiriboza-1-fosfatlaryny (dezoksiribo-
zalary) we azot esaslaryny emele getiryar.

Purin we pirimidin mononukleotidlerin dargaysy nukleotida-
zalaryn tésirinde nukleozidlere 6wriilmeklik bilen olaryn dezaminir-
lesmeginden baslanyar (15-nji ¢cyzgy).

Pirimidin nukleotidlerin dokumada dargaysy. Pirimidin nukleo-
tidleri purin nukleotidleri yaly nukleotidazalaryn katalizlesilmeginde
nukleozidlere owriilyérler: sitidin tursusy (SMF) sitidine, uridil
tursusy (UMF) uridine we timidil tursusy (TMF) hem timidine. Si-
dindezaminaza fermentin tisirinde sitidin dezaminirlesip uridine 6w-

rilydr (16-njy ¢yzgy):

Uridin Timidin
H,0 H;PO, H3PO, H,0
Nukleozidaza—> <—  Fosforilaza — <— Nukleozidaza
i Ribozo-  Ribozo- .
Riboza 1-fosfat 1-fosfat Riboza
Urasil Timin
NADF -H, NADF -H,
< Digidrourasil -
degidrogenaza
NADF NADF
Digidrourasil Digidrotimin
H 5 e} H 2 O
\‘ <“— Digidropirimidinaza —»
p-ureidopropionat p-ureidoizobutirat
H,0 H,0
—> NH, NH; «—
co, N Mog¢ewina <~ o,
p-alanin B-aminoizobutirat

16-njy ¢yzgy. Pirimidin nukleotidleriii dokumada dargaysy
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3.14. Giperurikemiya we bogun agyry (podagra)

Ganda pesew tursusynynn mukdary 2,0-7,5mg% aralykdadyr.
Ayallarda ortaca mukdary 4,1 mg%-e dendir we erkek adamlarda
— 5mg%. Pesew tursusynyi natriy duzunyn suwda ereyjilik ukyby
6,4mg%-e dendir. Seylelikde, pesew tursusynyn gandaky mukdary
onun doyan ergin mukdaryndan yokarydyr. Emma pesew tursusy
ganda dine erkin yagdayda bolman, proteinler we beyleki birlesmeler
bilen birlesen yagdayda yerlesyér. Pesew tursynyn gandaky mukdary
onun doyan ergininin mukdaryna 6rdn yakyn bolanlygy ti¢in, doku-
malarda ol tursynyin mukdarynyn sdhel¢e yokarlanmagy tursynyn
natriy duzy gorniisinde (natriy uraty) kristala dwriilip ¢okmekligine
alyp baryar. Esasan-da seyle ¢okiindiler, urat daglary gorniisinde kigi
bogunlarda, sol sanda barmagyn bogunlarynda doreyarler. Urat kris-
tallary bogunlarda leykositler tarapyndan fagositirlesdirilyér. Kristal-
lar leykositlerini i¢inde lizosomlaryni perdejiklerini yarmaklyk bilen
olaryn i¢indaki fermentlerin bosamaklaryna getiryar. Netijede 0yjligin
gurlusy bozulyar we bognun kesellemegine alyp baryar. Seylelikde,
bogunlaryii gorniisleri iiytgeyar, bogun agyrylar emele gelyar. Urat
duzlarynyn kristallary ki¢i bogunlarda yygnanmaklyk bilen bir hatar-
da kekirdewtikde, deride, sacuzyn dokumalarda, bowrekde we basga
agzalarda yygnanyar. Urat daslary bowrek lohankasynda yygnanmak-
lyk bilen bowrek das keseline getiryar.

Bogun agyry keseli ginnden yayrandyr. Umumy ilatyn 0,3—1,7%-1
su kesel bilen belli bir derejede keselldnlerdir. Erkek adamlar ayallara
seredeninde, 20 esse kop keselleyar. Bu kesel giperurikemiya bilen
baglanysyklydyr. Eger-de pesew tursusynyn mukdary ganda 7-8 mg%
bolsa, beyle adamlaryn 20%-1 bogun agyry keseli bilen keselldnlerdir.
Eger-de 9 mg% we ondan-da yokary mukdarly pesew tursusy bolanda
90% adamlaryii bogunlary sol kesele sezewar bolardy.

Bogun agyry keseli dogabitdi keseldir. Esasy sebdbi hem gipe-
rurikemiyadyr, yagny pesew tursusynyn kop ondirilmegidir. Gipe-
rurikemiya bowrek filtrasiyasynynn bozulmagynda, gowrelilik tok-
siemiyada we leykemiyada hem dus gelyir. Giperurikemiya bilen
birlikde bogun agyry keseli, allopurinol bilen bejerilyér. Allopurinol
Oziinin gurlusy boyunca gipoksantine menzesdir:
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p r
H C
| | N Hé y: Ve
e C \N/ X N
N H H
Allopurinol Gipoksantin

Allopurinol ksantinoksidaza fermentii ingibitorydyr we her gije-
giindizde 0,2-0,8 g allopurinol ulanylanda ganda pesew tursusynyin
derejesi peselip, adaty derejd gelydr. Emma gipoksantiniin mukdary,
tersine, yokarlanyar. Gipoksantinin ereyjilik ukyby pesew tursusyna
garanynda, 10 essd golay yokary bolandygy ii¢in pesew bilen beden-
den tiz ¢ykarylyar.

Purin nukleotidlerin patologiyasyna Lese-Nihanyn sindromy-da
degislidir. Bu dogabitdi 6zgerismesidir. Difie oglan cagalarda dus gel-
yér. Esasy Ozgerismesi gipoksantiniii we guaninifi inozin turgusyna
we guanozinmonofosfata Owriilis hadysalaryny katalizlesdiryén
fermentin (gipoksantin-guaninfosforiboziltrans-ferazanyf) isjeli-
ginin 0rdn pes bolmagy bilen baglydyr. Fermentin isjeiiligi sag ca-
galardaky derejesinden miin esse pesdir. Netijede yokary derejeli gi-
perurikemiya doreyér. Eger-de sag cagalarda bir gije-giindizde, her
bir kg agramyna 10 mg pesew tursusy pesew bilen cykyan bolsa,
seyle yetmezgilikli cagalarda her 1 kg agramyna 47 mg pesew tursusy
pesew bilen gije-giindizde ¢ykarylyar. Seyle yetmezgilikli diinya inen
cagalarda giperurikemiya mahsus bolan 6zgerismeler bilen (bowrek
das keseli, bowrek wezipesinin yetmezgiligi, bogun agyry keseli) bir
hatarda akyl yetmezgiligi, serebral ysmazlygy we cagada gahar-ga-
zaply hésiyet dorap, 6ziline zeper yetirmeklik (dodagyny, elini dislép
ceynemeklik) yaly yagdaylar doredyar.

Orotasidouriya. Pesew bilen kop mukdarda orotatyn ¢ykarylma-
gydyr. Seyle dzgerismeli caga pesew bilen gije-giindizde 1,5 g orataty
cykaryar. Bu gorkeziji sag cagalaryn pesewinddki orotatynn mukdary-
na garanda miin esseden-de yokarydyr. Seyle mukdardaky orotatly
pesewde orot tursusy maydajyk kristall gorniisinde ¢okiindd diisyar.
Orotasidouriya keselin doremegi uridinmonofosfatyin (UMF) doreysiniii
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sonky basgancagyny katalizlesdiryén fermentlerini, esasan-da, orotidil
tursunyn dekarboksilazasynyn isjefiliginiii yetmezciliginiii netijesidir.
Seyle yagdayda bedende kop mukdarda orotat yygnanyar. Emma orot
tursusy beden {igin zdherli birlesme bolmasa-da, UMF-iii déremeginiil
bozulmaklygy bedende pirimidin nukleotidlerin yetmezgiligine alyp
baryar. Bu keselde caga fiziki we akyl dsuslerinden galyar. Umuman,
caga bir yasyil dowamynda liime sezewar bolyar.

Seyle yetmezgilikli ¢agalara bedenin pirimidin yetmezgiligini
doldurmak ti¢in gije-giindizde 0,5-1,0 g uridin berilse, bedeni yeter-
lik mukdarda UMF we beyleki pirimidin nukleotidleri bilen {ipjiin
edilip bedende «pirimidin a¢lygy» diizedilydr. Emma orotasiduriya
keselli adam, biitin dmriiniin dowamynda uridin bilen bejerisi dowam
etmelidir. Seyle yetmezgilikli adamlar ii¢in uridin witaminler ya-da
calysmayan aminotursular yaly hokmany iymit maddasydyr.

Orotasiduriya giperammoniemiyada hem bolmagy miimkindir. Bu
yagdayda mogewinanyn doremegi ligin mitohondriyada emele gelen kar-
bamoilfosfat, pirimidin nukleotidlerit doremeginde ulanylyp bedende pi-
rimidin nukleotidleriii doreysinini dhli birlesmeleriniii sol sanda orotatyn-
da mukdarynyii yokarlanmagyna getiryir. Orotasidouriya bogun agyry
keselleri allopurinol dermany bilen bejerilende hem yiize ¢ykyar.

3.15. Hromoproteidlerin ¢alsygy

Hromoproteidler ¢ylsyrymly proteinlerdir, diiziimi protein we
protein dél bolekden duryar. Hromoproteidlerini protein dél bdlejigi
giin sohle spektorynyn goriinyan bolegini sindiryén, yagny reniklenen,
hromofor birlesmesidir. Hromoproteidler tebigatda giiidden yayrandyr,
olar osiimliklerin we haywanlaryn hem-de dhli mor-mdjeklerin diirli-
diirli refiklerini iipjlin edyan birlesmelerdir. Adam bedeninde ginden
yayran we kop diirli wezipeleri yerine yetirydn hromoproteidlere
gemproteidler we melanoproteidler degislidir. Gemproteidlerin we
melanoproteidlerin bedende ¢alsygynyi bozulmagy adamy 6rén agyr
we howply kesellere alyp baryar. Sonun iigin-de olaryn gurlusyny we
calsygyny 6wrenmeklik dine ylmy nukdaynazardan belli bir &hmiyete
eye bolman, amaly taydan-da 6rdn dhmiyetli meseledir.
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3.16. Gemoproteidlerin gurlusy

Gemoproteidler haywan bedeninde ginden yayran hromo-
proteidlerdir. Diiziiminde prostetiki topar hokmiinde gyzyl renkli
gemi we renksiz, dirli gurlusly protein molekulasyny saklayar.
Gemoproteidlerin  bedende 06zlerininn gurlug-wezipeli hasiyetleri
boyunga Ordn kop gorniisleri bardyr. Olaryn diirli gorniislerinin
ayratynlyklary gemoproteidlerin, esasan-da, protein boleginin gurlus
ayratynlyklary bilen baglanysyklydyr. Emma gemoproteidlerii
0zbolusly wezipeli isjenilikli, molekulanyn diiziiminddki gemin
gurlus ayratynlyklary bilen baglanysykly bolsalar hem gemin gurlusy
ayry-ayry gemoproteiedlerde biri-birinden az tapawutlanyar.

Gem porfin Oniimidir, protoporfirindir. Porfin metin kopriijiklerin
tisti bilen birlesen dortburg gurlusly, dort pirrol halkadan ybarat bolan
halka gorniisli birlesmedir:

(st CH=CH ,
|

Ci—=C, (OI—10
[ 1] ny
— = HC—C C=
oW ST
Ccq—=C C——=C, CH,;— Cs—C\ C—=C+CH,
\ /
H IV NH HN II ‘ H 1\Y% /NH HN\ 1I ‘
C7—C/ \c—c4 (|3 7—(|? (,i —C4—(”3H
” 2N éN\
C_C/ \C:(|Z |CH2H —C C=CH CH,
111
‘ | ‘ CH, ‘ |
Ce—=Cs | Ce=—Cs
COOH |
Porfin halka CH, CH;
|
CH,
|
COOH
Protoporfirin

Tebigatda, sol sanda adam bedeninde kop yayran porfirin proto-
porfirindir. Protoporfirin halka diirli metallaryni ionlaryny birlesdirip,

11. Sargyt Ne 981
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biologiki isjen toplanmalaryny emele getiryér. Olardan haywan be-
deninde gin yayran we wajyp wezipeli isjenlikli metalloporfirinlere,
demir atomyny saklayan protoporfirin 6niimi — gem degislidir. Gemii
diiziiminde iki polozitel zaryadlanan demrin atomy — Fe?* yerlesyr.
Demrin okislenmegi gemi gemine (F*") owiiryér.

Gem 0Oziinin ginislik gurlusy boyunga bir tekizlikde yerlesen
yasy gurlusy bardyr. Gemin diiziimindiki demir atomy 6 koordinasion
baglanysyk doretmeklige ukyplydyr. Sol baglanysyklaryn dordiisi bir
tekizlikde yerlesyar we pirrol halkadaky azot atomy bilen baglanysyar.
Seylelikde hem gemin ginislik gurlusy bir tekizlikde yasy gurlusdyr.
5-nji we 6-njy baglanysyklary bolsa sol tekizlige perpendikulyar yag-
dayda doreyiar we gemoproteid molekulasynyn protein bolegi bilen
birlesydr. Meselem: sitohoromlar demrin 5-nji we 6-njy koordinasion
baglanysygy proteinler bilen birlesyar. Gemoglobinin molekulasynda
demriil 5-nji baglanysygy protein bilen birlesydr, emma onuil 6-njy
baglanysygy erkin yagdayda bolmak bilen kislorodynn molekulasyny
birlesdirip oksigemoglobine dwriilydr. Sitohromlarda demrinn erkin
walentliginin bolmanlygy {i¢in, kislorodyn dasalmagyna gatnasyp
bilmeyér. Sitohoromlar dine okislenme-gaytarma hadysalarynda
elektronlaryn dasalmagyna gatnagsyarlar:

Fe** —» Fe* + e

Fe¥' + e — Fe?'.

Adam bedeninde gemoproteidleriit 70-80% mukdary gemoglo-
bine degislidir, 10% ~ mioglobine we 1% toweregi hem gemoproteid
fermentlerdir (sitohromlar, katalazalar, peroksidazalar we beyleki-
ler).

3.17. Gemoglobin, onui gurlusy we wezipesi

Gemoglobin ferroprotoporfirinden (gemden) we protein globin-
den duryar. Gemin yasy dortburgly gurlusy bardyr. Gem okislenip
gemine (ferriprotoporfirine) éwriilydr. Geminde demir ii¢ polozitel,
gurlusynda dortburg esasly piramida gorniisinde bolmak bilen gem-
den tapawutlanyar.
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Globinyn gurlusy. Gemoglobin tursy we asgar gursawlarda gema
we globine dargayar. Uly adam bedeninin gemoglobini (HbA) iki jiibiit
bir-birinden tapawutlanyan polipeptid zynjyrdan, a- we fS-zynjyrlar-
dan duryar. a-zynjyr 141, S-zynjyr — 146 aminotursy galyndydan
duryar. Umuman, gemoglobininn molekulasynyn dort zynjyryna jemi
574 aminotursy galyndysy giryar.

a- we [-zynjyrlaryii aminotursy yzygiderlikleri biri-birine mei-
zes dildir we her bir polipeptid zynjyry bir gem bilen birlesyar.
a-zynjyrda gem 87-nji tertip belgi boyunca yerlesen gistidiniil {isti
bilen we [-zynjyrda hem 92-nji tertip belgili sol aminotursynyn
(gistidinin) tisti bilen birlesyar. Seylelikde, gemoglobiniit molekulasy
dort protomerden (subbirlikden) diiziilyér.

Gemoglobiniit molekulasynda gem galyndylary 6zayratyn gem
jayryjyklarynda ya-da gem jiibijjiklerinde yerlesyiar. Gemin polyar-
lasmadyk winil gapdal toparjyklary molekuladaky jayrygyn suwdan
gecydn i¢ tarapyna we propionil gidrofil galyndylary bolsa gemo-
globiniit molekulasynyn gidrofillesen das yiiziine ugrukdyrylyar.

Gemoglobinin geterogenligi, onui globin bdleginin aminotursy
diiziiminin iiytgemekligi bilen baglanysykly bolmak bilen ii¢ gérniisi
bardyr. Olar diiwiingek minor komponentli we genetiki 6zgerigmeli
gorniisdedir. Caganyn diiwiingek Osilis dowriinde, onunl ganynda, uly
adam bedenine mahsus bolan gemoglobinin (HbA) yerine fetal ge-
moglobini (HbF) bardyr. HbF iki @- we iki y-zynjyrlardan diiziilyar.
y-zynjyr 6ziinui aminotursy yzygiderlikleri boyunga S-zynjyrdan ta-
pawutlanyar we caga diinyd inenden son fetal gemoglobinin diizii-
mindéki y-zynjyr S-zynjyra calgyrylyar. HbF 6ziinin gurlugyna goré
endnin ganyndan kislorody alyp diiwiingegi kislorod bilen iipjiin
edyar.

Genetiki 6zgerismeli gemoglobinin geterogenligi, mutasiya ha-
dysanyn netijesinde dordp, gemoglobiniii wezipesinin bozulmakly-
gyna, yagny gemoglobinopatiya alyp baryar. Gemoglobinopatiyanyn
a- we f[-zynjyrlaryn aminotursy yzygiderliklerinin tiytgemeklerinde,
adamda yiizlergesi dus gelyir, olaryn kabirleri agyr kesellere alyp bar-
salar (orak gorniisli 0yjiikli anemiya), birndgesi bolsa bedeniii umumy
saglygyna téisir etmén-de gecyar.
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Mioglobiniii molekulasy bir protomerden duryar. Mioglobinii
polipeptid zynjyrynyi aminotursy yzygiderligi gemoglobinin - we
p-zynjyrlaryndan tapawutlanyan-da bolsa, olaryn ti¢iinji dereje gur-
lugy biri-birine 6rdn menzesdir. Gemoglobiniii mioglobinin zynjyr-
laryndan esasy tapawutlary onuil kdp mukdarda biri-birleri bilen
tasirleser yaly gapdal toparjyklarynyn bardygy bilnendir. Seyle
toparjyklaryn gatnagsmaklary bilen zynjyrlar tédsirlesip molekulanyn
dordiinji dereje gurlusyny gurmaklyga yardam edydr. Emma
mioglobiniii zynjyrynda beyle toparjyklaryn bolmanlygy sebépli,
zynjyrlar dordiinji dereje gurlugy doretmige ukypsyzdyr. Mioglo-
bin 0ziini wezipesi boyunga oksimioglobin (MbO,) gorniisinde,
myssada, onunl yygrylmadyk yagdayynda kislorody yygnap, onun
myssa yygrylmagynda gerek bolan artykmag¢ mukdaryny doretmek-
den ybaratdyr.

Gemoglobininn wezipesi 6ykenden molekulyar kislorody bir-
lesdirip, dokumalara we ol yerden hem madda calsygyn netijesinde
emele gelen komiirtursy gazy d6ykene getirmekden ybaratdyr.

Gemoglobinin molekulasy, ferrogem (Fe**) gorniisinde Ordn
seyrek dus gelyén himiki hasiyeti gorkezydr. Yagny, gemdiki demri
okislendirmin, ferrogemi ferrigeme dwiirman (Fe** — Fe’*), mole-
kulyar kislorody gaydymly birlesdirip toplanma emele getiryér. Seyle
hisiyeti gemin suwsuz, ordn pes dielektriki mydamalykly, gidrofob
gem jayrygynda yerlesmekligi bilen baglansyklydyr. Sebdbi mole-
kulyar kislorod bilen erkin ferrogem (gem-Fe*"), ferrigemi (gem—
Fe’*) we kislorodyn superoksid ionyny (O,") emele getirmeklik bilen
gecyan hadysa {i¢in, yokary derejeli dielektriki mydamalykly gursaw
zerurdyr. Ferrogem—kislorod toplanmasynda (gem-Fe** - O,)
zaryadyn boliinmegine we ferrigem (gem—Fe*") bilen superoksid
ionyn (O,") doremekligine, pes derejedéki dielektriki mydamalykly
gidrofob gursaw pésgelgilik doredyér.

Gemoglobin ganyn oOzbolusly 0yjiigi bolan eritrositlerde
yerlesyar. Uly adam bedeninde 5-6 litr gan bardyr. Sonun {igden bir
géwriiminden onun yarym géwrlimine ¢enlisi eritrositlere degislidir.
Eritrositleriii i¢inde Oyjlik maiizy, endoplazmatik retikuloma, mito-
hondriya yaly hig hili 6yjiik icki bolejikler yokdur. Onuii i¢i difie 6rén
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yokary mukdarly (34%) gemoglobinifi ergininden doldurylan. Ahli
dokumalara yetirilydn kislorod gemoglobin bilen getirilyir. Arterial
ganyn 100 ml bilen 96%-e ¢enli kislorod bilen doygunlasan gemoglo-
bin arkaly 20 ml gaz gorniisindéki kislorody birlesdiryar. Dokumalar-
dan gaydyan ganyn (wenoz gany) diiziimindidki gemoglobin kislorod
bilen 64%-e ¢enli doygunlasan. Seylelikde, 100 ml gan dokumalar-
dan akyp ge¢cmeklik bilen kislorodyn tligden bir mukdaryny (6,5 ml
0,) dokumada goyup gaydyar.

Gemoglobinin kislorod bilen birlesmegi kislorodyn hususy
basysyna baglydyr. Oykende kislorodyii 6ziinifi basysy 100 mm
simap siitlinine dendir. Gemoglobin seyle basysda kislorod bilen
96%-e ¢enli doygunlagyar. Dokumada (myssada) kislorodyn hususy
basysy difie 26 mm simap siitiini toweregindedir. Seyle yagdayda
gemoglobinin kislorod sindirmekligi tigden bir esse kemelyédr we
onun kislorod bilen doygunlasmagy 64%-¢ ¢enli peselyir. Netijede
gemoglobinin kislorodyn tigden bir mukdaryny bosadyp dokumada
galdyryar.

Gemoglobin dort subbirlikden (protomerden) diiziilen, her pro-
tomer kislorodyn bir molekulasyny birlesdirmek bilen, gemoglobinii
umumy molekulasy dort molekula O, birlesdiryar:

+O +0O +0 +0
Hb <> HbO, <> HBO,, <> HBO,, <—> HbO),
702 702 702 702

Gemoglobine kislorodyn ilkinji molekulasynyn birlesmegi
kislorod bilen birlesen protomerin ginislik gurlusynyn liytgeme-
gine alyp baryar. Protomerin beyle 6zgerismekligi, molekulanyn
ikinji subbirliginin kisloroda ymtylys ukybyny ylizlerce esse yo-
karlandyryar. Ikinji protomer maglumaty {i¢linji protomere we
iclinji hem dordiinji protomere yetirmeklik bilen olaryn kislorod
bilen birlesmek isjenliginin artmaklygyna getiryér. Seyle yagdaya
bi kébir oligomer proteinlerde, olaryn protomerleriniii arasynda,
bir-birine ligandlary birlesdirmekde otrisatel yygnanysmaklyk
hem bolyar.

Gemogrlobin 6ykenden dokumalara kislorody dasamak bilen
birlikde, dokumalardan kdmiirtursy gazyny we wodorod ionlaryny
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(H") 6ykene we bowrege ¢ekydr. Gemoglobinifi CO, we H'-ion bi-
len birlesmegi onun kislorod bilen birlesmek ukybyny peseldyar.
Seylelikde, dokumada CO, mukdary yokary we pH-yi peselmegi,
gemoglobinin kisloroda ymtylys ykybyny peseldyéir hem-de sonui
netijesinde oksigemoglobinden kislorodyn bosamaklygyna getiryar.
Emma 6yken kapilyarjyklarynda CO, gemoglobinden bosamagy
we bedenden c¢ykarylmagy, pH-yil yokarlanmagyna getirme-
gi gemoglobinin kislorod bilen birlesmeginin isjefilesmegine alyp
baryar. Seylelikde, CO, mukdary we pH dhmiyeti gemoglobinif kis-
lorody birlesdirmek we ony bosatmak ukybyna tisir edyar we sol té-

------

3.18. Gemoglobinin doreysi

Gemoglobinin doreysi iki sany ordn ¢ylsyrymly ge¢yin hady-
salar bilen baglansyklydyr. Birinjiden, protein bolegi — globinin
doremegi we ikinjiden hem molekulanyn prostatiki toparjygy, gemin
doremegi bilen baglydyr. Iymit bilen diisydn gem icegede okislenip,
suwda eremeyén, gemotin gorniisinde téret bilen ¢ykarylyar. Bedende
gemoglobinin dargamagynda gem toparjyk 6t pigmentleri gérniisinde
cykarylyar. Gemoglobiniii doremeginde ulanylyan gem bedende kigi
molekulyar birlesmelerden emele gelyar.

Gemin doreysini glisin bilen suksinil-KoA {ipjiin edyir. Gemin
diiziiminddki 4 azot atomynyn we porfirin halkanynn 8 uglerod
atomynyn c¢esmesi glisindir. Gemin diizlimine giryédn 34 uglerod
atomdan galan 26 atom suksinil-KoA-dan alynyar.

Gemin doreysi, sonun bilen birlikde-de, gemoglobiniii hem
doreysi su asakdaky basgangaklar boyunga gecyiér.

1. 0-aminolewulinatyii doremegi. Bu hadysa iki basgangak
boyunca ge¢yir we @-aminolewulinatsintetazanyin gatnagsmagynda
aralyk birlesme, yagny a-amino-5-ketoadepinatynn emele gelmek-
ligi bilen gecyér. Birinji basgancagynda glisin bilen suksinil-KoA
birlesydn bolsalar, ikinji basgancagynda @-amino-S-ketoadipinat
dekarboksirlesip 0-aminolewulinaty emele getiryér:
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COOH COOH COOH COOH

|CH2 |CHfNH2 HS-KoA |CH2 Co, |CH2

|CH2 Glisin / (|3H2 |CH2

c-0 . o0 _‘42_,.E:o

s |CH—NH2 |CH2—NH2

I|(OA |COOH

Suksinil-KoA a-amino-S-ketoadipinat J-aminolewulinat

2. Porfobilinogeniii doremegi. 0-aminolewulinatynyn iki mole-
kulasynyii bir-birine birlesmeginde diiziiminde pirrol halkany sak-
layan porfobilinogen doredilydr. Bu hadysa porfobilinogensintetaza
fermetinin gatnagsmagynda bolup gecyér:

coot oo (|:00H
CHZ CHZ 2H2 O (|:H2

Cle (lin { c—(|:|— CH,—CH,— COOH
| T [

| | C\NH/CH

[k s i

NHZ NH2 NHZ
S-aminolewulinat &-aminolewulinat Porfobilinogen

o-aminolewulinatsintetaza we porfobilinogensintetaza ferment-
leri gemin doreyis tizligini sazlagdyryan fermenlerdir. 6-aminolewu-
linatsintetaza steroidler tarapyndan indusirlesdirilydr we gem bilen
ingibirlesdirilydr. Porfobilinogensintetaza hem hadysanyn oniimi ta-
rapyndan ingibirlesdirilyér.

3. Tetropirrol halka 6niimi protoporfiriniin déredilmegi. Bu
tapgyr kop basgancakly we birndce fermentlerin gatnagsmagynda
gecyan hadysadyr. Ilki bilen, porfobilinogenyn dort molekulasy
Ozleriniin metilamin gapdal toparjyklardaky metil kopriijikleri arkaly
biri-birleri bilen birlesip, tetropirrol halka dniimi — uroporfirinogeni
emele getiryér:
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?HT—COOH
HOOC iy, COOH
L L, Hi— € c—cn,
CHy CHy ,\ry | | N |
| | 3 Cg==C H C = C;—CHj5 COOH
C——C \ /
R A
/
C_ CH Cr— u C = C4,—CH s CH 7~COOH.
Cﬁ;NH | | N |
| CHy Hye— ¢ c—CH,
NH, | H
Porfobili CH,
orioni lnogen | C CS—CH 2_ COOH
COOH |

CH,— CH s COOH
Uroporfirinogen
Uroporfirinogenin emele gelmegi iki fermentin katalizles-
dirmeginde bolup gecyér. Uroporfirinogen-sintetaza porfobilino-
genlerin biri-birleri bilen birlesmeklerini katalizlesdiryar, uroporfiri-
nogen-kosintetaza fermenti bolsa, porfin halkanyn diiziimine giryan
dordiinji pirrol halkany 180° 6wriip, uly halkada yerlesmegine gat-
nasyar. Sofira uroporfirinogenin gapdal asetil toparjyklary dekarbok-
sirlesmek bilen koproporfirinogen emele gelyér. Bu hadysa uroporfi-
rinogen-dekarboksilaza tarapynda&i(ataliziesdiriljrér:
3
|

C+—C,—CH7 CH7 COOH

—C —
e e O
— H —
4CO, Cs—C\ /C—C3 CH3;
: ‘ NH HN\
Uroporfirinogen C 7:(3/ u C=C4~—CH5s—CH3z-COOH.
N |
CHH.C—¢” “c— CH,

CH» |
Ce—— Cs—CH3;
COOH |
CH,—CHz COOH
Koproporfirinogen
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Koproporfirinogen-oksidaza fermentin tésirinde ilki bilen 2-nji
we 4-nji uglerod atomlaryndaky propionil galyndylary okislendirilyér
we dekarboksirlesdirilip, protoporfirinogene, soiira bolsa protoporfi-
rine Owrilyar:

?H; (|JH3
T|31— C—CH=CH, Ci—=C,—CH=CH,
H,e—C C—CH —C C=
H;C zl N | 2 H3(|? Hﬁ I (le
2CO, C8=C\ H /C=C3— CH; 6H Cg— /C_C:;—CH;
\
Kopropor | /NH HI\\I | Z, | | NH \HN
firinogen C7=(|: I (lj —C4+—CH Ci— ” C— CrﬁH
N I N |
4H cleHzC—C’ N C—CH, CH, (lle HC—C? Nc—=CH CH,
a | T
Ce— Cs—CH; Ce=Cs—CH;
COOH | COOH |
CH,—CHz COOH CH,—CHz~COOH
Protoporfirinogen Protoporfirin

4. Gemin doredilmegi. Protoporfirin, ferrohelatazanyn kataliz-
lesdirmeginde, demriii atomy bilen birlesip, gemi emele getiryar.
Demrin ¢esmesi bolup, ferritin hyzmat edyér. Ferritin bedenin demri
yygnasdyryan birlesmesidir, 6zi hem siink yiliginde, bagyrda we da-
lakda yerlesyar:

F e2+

Ptotoporfirin ¥—> Gem

Gemin doreysine ferritinden basga-da, kofaktor bolup, B , wita-
mini, tetrofolat, misin iony we basgalar gatnasyar.
Gemoglobininn emele gelmegi asakda getirilen hadysa arkaly bo-

lup gegyar:
4 gem + 2 @-zynjyr + 2 -zynjyr — Hb.

3.19. Demrin ¢alsygy

Adam bedeninde 5 g toweregi demir bardyr. Onun 70% mukdary
gemoglobinii, 5% mioglobinin we 20% ferretinin diiziimindedir.
Demir agzalara we dokumalara transferrinin komegi bilen gatnadyl-
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yar. Iymit bilen diisydn demir dine iki walentli demrin iony (Fe*")
gorniisinde igegeden sorulyar.

Bedende madda ¢alsygyii netijesinde gije-glindizde 25 mg-a yakyn
demir bosayar. Onui difie 1 mg toweregi bedenden ¢ykarylyar. Demir
bedenden, esasan, 6t bilen ¢ykyar. Adamyn demre bolan talaby gije-
giindizde 10—12 mg-a deiidir. Demir igegeden kyn sorulyar we onun
kop mukdary téiret bilen ¢ykyar. Ayal bedenin demre bolan talaby 1,5—
2,0 esse yokarydyr. Adamda ganazlyk keselinn kop dus gelydn gorniisi
demir yetmezgilikli ganazlyk bolsa-da, iymitde demrini yetmezgiligi
sebdpli bu kesel doremeyir. Iymit bilen mydama yeterlik mukdarda
demir diigydr. Demir yetmezgilikli anemiyanyn déremeginin esasy se-
bépleri hem bedeniii dowamly gan yitirmekligi, géwrelilik wagtynda
demrin kop har¢lanmagy, asgazan-igege yolunda gegirilen hirurgiki
operasiyanyi netijesinde demrin icegeden sorulmagynyi peselmegi.

Porfiriya. Bedende gemin doremeginiit bozulmagy bilen bagla-
nysykly doreyén patologiya hadysasydyr. Kopleng, porfiriyanyn dore-
megi, gemin doreysini katalizlesdirydn ayry-ayry fermentleriii bedende
bolmazlygy ya-da pes isjeiiligi bilen bagly bolup, dogabitdi doreyin
keseldir. Gemoglobiniii doreysi we sonun bilen baglanysykly gemin
doreysi difie eritoblastlarda we retikulositlerde gecyir. Yetisen eritrosit-
lerde gem emele gelmeyér. Emma eritrositlerde gem doredilmeyén bol-
sa-da, olarda d-aminolewulinatsintetaza fermentifi isjeniligi saklanyar.
Bu ferment gursuna (Pb) we onunl birlesmelerine 6rian yokary dereje-
de duygurlyk gorkezyir. Sol sebdpden-de porfiriya keseli gursun bilen
zdherlenen adamlarda hem doreyir. Demir yetmezgilikli anemiyada
protoporfiriniit mukdary kadaly derejeden 20 esse yokarydyr.

Porfiriyada, agzalarda we dokumalarda gemin doreysiniii meta-
bolitlerinin  mukdary yokarlanyar. Esasan-da, uroporfirinin we
koproporfirinit mukdarlary yokarlanyar we pesew hem-de téret bilen
bedenden kop mukdarda ¢ykarylyp baslayar. Netijede porfirinuriya
peyda bolyar. Sag adamlarda gije-giindizde 150 mkg porfirin pesew
bilen ¢ykarylyar.

Porfirinuriyada pesew méamisi-gyzylymtyl reiik bilen refiklenyér.
Seyle pesewint gemoturiyadaky pesewden tapawudy, ol sentrifugirle-
nende onun miamisi-gyzylymtyl renki yitmeyar.
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Dokumalarda porfirin metabolitlerin mukdarynyn yokarlanma-
gy, olaryn dyjiiklerde yygnanmaklary, lizosomlaryn dargamaklaryna
sebdp bolyar. Netijede deriniil giin s6hlesine duygurlygy yokarlanyar
we fotodermatitlere alyp baryar. Garnyn icki bardasynyn kesellemegi
(¢ismegi) doreyér we netijede «yiti garyn» alamatyny doredyér. Porfi-
riyada nerw ulgamyn wezipesi tiytgép, diirli nerw kesellerine (parez-
ler, parali¢ler) we psihiki 6zgerismelerine (gara gus agyry, manyakal-
depresiw psihozlar we basgalar) alyp baryar. Lukmangylyk amalynda
porfiriya keselini anyklamakda goyberilyén yaliyslyk 50%-e dendir.
Diymek, her ikinji ndsagyn diagnozy yaliys kesgitlenip, nddogry di-
agnozlar bilen biitit dmriini psiho-newrologiki hassahanalarda gecir-
yan nisaglar az daldir.

Porfiriyanyn kop gorniisleri dus gelyar. Yas ¢agalarda doreyan
dogabitdi porfiriyanyn bagyr we deri goérniisleri, porfiriyanyin bu
gorniislerinden basga-da bedenin gursunyn oniimleri ya-da uglerodyn
oksidi bilen dowamly zdherlenende doreyin porfiriya hem bardyr.

3.20. Gemoglobinin dargaysy we 6t
pigmentlerinin doreysi

Iymit bilen diisyén gemoglobin igegede protein we gem bolegine
dargayar. Protein bolegi i¢ege proteolitiki fermentlerin tésirinde erkin
aminotursulara dargap, igcegeden gana sorulup aminotursy calsygyna
gosulyar. Gem bdlegi icegede okislenip gematine owriilyar we seyle
gorniisde hem téret bilen ¢ykarylyar.

Bedende eritrositlerin  diiziiminddki gemoglobinin dargaysy,
eritrositlerin dargamaklary bilen baglayar. Eritrositler 120 giin ge-
cenden son bagyrda, esasan, dalakda we siiiik yiliginde dargayarlar.
Gemoglobinin dargaysy ii¢ basgancak boyunca gecyar.

1. Gemoglobinin werdoglobine owriilmegi. Gemoglobin en-
tek eritrositlerin diiziimindekd molekulanyn gem bdleginin tetro-
pirrol halkasynynl birinji we ikinji pirrol halkalaryin arasyndaky
metin kopriijigi liziiliip, porfirin halka agylyar. Netijede werdo-
globin emele gelyiar. Bu hadysa gemoksigenaza fermenti tara-
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pyndan katalizlesdirmeginde we NADF - H,, hem-de C witaminin
gatnagmaklarynda gecyir. Werdoglobin yasyl renikli diiziminde pro-
teini we demri saklayan pigmentdir.

2. Biliwerdinin doéremegi. Werdoglobin 6z-6ziinden proteine,
demir atomyna we biliwerdin pigmentine dargayar. Protein doku-
ma proteazalaryn gatnagmaklarynda aminotursulara dargadylyar we
aminotursular hem Oyjiikk madda galgygyna gosulup gidyar. Demir
ferritin goérnlisinde bagyrda we dalakda yygnanyar.

3. Biliwerdinin gaytarylmagy. Biliwerdin biliwerdinreduktaza
fermetin katalizlemeginde bilirubine gaytarylyar. Bilirubin we bi-
liwerdin yasyl refikli 6t pigmentlerdir. Bilirubin gemiil dargamagynyn
soniky birlesmesidir:

?OOH COOH

ﬁHz |CHz |CH2 CH,

|

A S S GO O

| |

T:T |C|j_ﬁ |(|:—(|:|‘H C——=C
HO—C\\N/C:CH—C\N/C—CH i C\N/C—CHZC\N//C—OH

H H
Bilirubin

Bedende gemoglobinin dargamagynyn netijesinde hemise bi-
lirubin emele gelip duryar we 6t pigmenti gorniisinde hem beden-
den c¢ykyar. Ganda bilirubinin mukdary 0,25-1,20 mg% ya-da
1,7-20,5mkmol/l-a dendir. Bilirubin, esasan, bagyrda we dalakda
emele gelyir. Ahli bilirubin ganyf albumin protein béliimi bilen ba-
gra dasalyar we sofira bagyrdan 6t bilen hem i¢egé diisyar.

Bilirubin suwda gowy eremeyir, zdherli maddadyr we gan
plazmasynyi proteinleri bilen adsorbirlesen yagdaydadyr. Bilirubinin
bu gorniisinit mukdaryny ganda kesgitlemek ii¢in, oniirti proteinler
spirt bilen ¢okdiirilydr we sofira bilirubin Erlihin diazoreaktiwi bi-
len tisirlesyar. Bilirubinin gandaky bu gorniisine erkin bilirubin ya-

------

mukdary erkin bilirubindir. Erkin bilirubin bagyrda zéhersizlendiril-
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yar. Bu hadysa UDF-glyukuroniltransferazanyn katalizlemeginde
UDF-glyukuronatyn gatnagsmagy bilen geg¢yir. Bilirubiniii moleku-
lasy glyukuronatyn iki molekulasyny birlesdirip diglyukuronatbiliru-
bine oéwriilyér. Bilirubinin bu gorniisi zdhersiz, suwda gowy ereyén,
yasyl renkli 6t pigmentidir. Bilirubiniii bu gorniisine baglasan ya-da
ya-da diglyukuronat bilirubindir. Ganda bilirubinit mukdary 1,7—
20,5 mkmol/1 we «goni» bilirubiniit mukdary hem 0-5,1 mkmol/l-e
dendir. Bagyr kesellerinde, dalak we siink yilik hem-de gan kesel-
lerinde ganda «gdni» we «goni dél» bilirubinii mukdary hem-de
olaryil biri-birine bolan aragatnasygy tiytgeyér. Erkin bilirubinini
mukdarynyt kdpelmegi saraltma alyp baryar. Ot bilen icegi diisen
diglyukuronid bilirubin ki¢i bedenlerin tdsirinde ilki bilen glyukuro-
nata we bilirubine dargayar. Glyukuronat i¢cegeden sorulup, yene-de
bagra diisyar we bagyrda madda ¢alsygyna gatnasyar. Bilirubin bolsa
yzygiderli gaytarylma hadysalaryn netijesinde sterkobilinogene we
urobilinogene dwriilyar:
2H 2H 2H

Bilirubin L—>Digidrobilirubin L—» Mezobilirubin

0, 4H 2H
Sterkobilin 4_1 Sterkobilinogen 4_1 Mezobiliogen 4_1 Digidrome-
(urobilinogen) zobilirubin
O2
Urobilin

Sterkobilinogen kislorod bilen okislenip sterkobiline (taretifi
pigmenti) we urobilinogen hem okislenip, urobiline (pesew pigmenti)
owriilyér. Bilirubin mezobiliogen ya-da urobilinogen gorniisinde yo-
gyn icegeden gana sorulyp, gemorroidal wenalaryn iisti bilen uly gan
aylanysyga diisydr we bowrekden pesew bilen ¢ykarylyar. Seylelikde,
pesewin sarymtyl refiki urobilinogeninini bolmagydyr.

Gemin dargamagynyn bozulmagy saraltma alyp baryar. Sary-
lamanyn esasy sebébi bedende bilirubiniii mukdarynyn yokarlanma-
gy bolup duryar. Bilirubininn mukdarynyn agzalarda we dokumalarda
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yokarlanmagy, onun adaty aylanysygynyn bozulmagy we sol sebéple-
re gord-de saralmanyn ii¢ gorniisi bardyr:

1. Dykylma (obturasion) sarylamasy. Bagyrdan 6t haltasyna,
ondan-da icegé 6t dismeyir. Netijede asakdaky 6zgerismeler peyda
bolyar:

a) sarylama;

b) giperbilirubinemiya. Diglyukuronidbilrubinin hasabyna bolyar;

¢) bilirubinuriya. Diglyukuronid bilirubin suwda gowy ereyin
madda bolanlygy ii¢in, bowrekde saklanylman, pesew bilen ¢ykarylyar;

d) pesewde urobilinogen yokdur;

e) taret ak renklidir, sterkobilin yokdur.

2. Parenhimatoz sarylama. Gepatit keselinde bagryn parenhima-
synyn iytgemeginde bilirubinin aylawy bozulyar. Netijede seyle
Ozgerigmeler emele gelyér:

a) sarylama;

b) giperbilirubinemiya. Bagyrda diglyukuronid bilirubin dore-
dilydr, bagyrda 6t yollaryn bozulmaklygy bilen kop mukdarda gana
diisyar;

¢) pesewde urobilinogen bardyr;

d) tiretde sterkobilin bardyr.

3. Gemolitiki sarylama. Eritrositlerin gemoliziniii netijesinde,
bedende kdp mukdarda gemin dargamagynyil oniimleriniit mukdary
yokarlanyar we asakdaky 6zgerismelere alyp baryar:

a) sarylama;

b) giperbilirubinemiya. Esasan, erkin bilirubinii hasabyna bolyar;

¢) pesewde bilirubin yokdur. Erkin bilirubin suwda gowy ere-
meyanligi ticin bowrekden ¢ykarylmayar;

d) sterkobilin we urobilin tiretde we pesewde kopdiir.

4. Doglan ¢agalaryn fiziologiki sarylamasy. Caga diiny4 inenden
sofira 4-nji giine ¢enli sarylama doreyar. Cagalarda sol dowlirde fe-
tal gemoglobinifi diiziimindaki y-protomerini S-protomere galgyrylyp,
HbA 6wriilmekliginin netijesinde gemoglobin kép mukdarda dar-
gayar. Sonui iigin-de sarylama emele gelyar.

Pesew bilen gije-gilindizde uly adamlarda 4 mg urobilin we téret
arkaly hem 250-300 mg sterkobilin ¢ykarylyar. Cagalaryn fizologiki
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sarylamasynda bilirubinin mukdary 140-240 mkmol/l-e dendir. Paren-
himatoz sarylamada ganda bilirubinit mukdary 150-300 mkmol/1-e
cenli yokarlanyar.

3.21. Melanoproteidlerin ¢alsygy

Melanoproteidler diiziiminde prostetiki topar gorniisinde me-
lanin pigmentlerini saklayarlar. Melanoproteidler janly tebigatda
ginden yayrandyr we janly bedenlerin filogenez 6siisinin dhli basgan-
caklarynda dus gelyérler.

Melanin pigmentleri diirli gérniisli we 6rdn ¢ylsyrymly gurlusly
polimer birlesmedir. Oziinifi gurlusy boyunca okislenen, yokary de-
rejede polimerlesen we diiziiminde kop mukdarda hinoid toparjyk-
laryny saklayan fenol oniimidir. Seylelikde, melaninler polihinon po-
limerleridir. Melaninlerin tebigatda {i¢ gorniisi bardyr — eumelaninler,
feomelaninler we allomelaninler.

Eumelaninler gara reiikli, diiziiminde azot saklayan we esa-
san, haywan bedenlerde dus gelyan melanin pigmentleridir. Gurlusy
boyunga indolil-5,6-hinon birlikden diiziilen polimerdir.

Feomelaninler haywan bedeninde dus gelyédn, gyzyl we gomur
renkli tebigy pigmentdir. Pigmentin polimer molekulasy benzotiazol
birlikden duran polimer birlesmedir.

Allomelaninler dine 6stimliklerde dus gelyén gara renkli pig-
mentdir. Eu- we feomelaninlerden tapawudy, olarynn diiziiminde
azodyn yoklugydyr we yonekey fenol birlesmelerini polimer onii-
midir.

Melanin  pigmentleri haywan bedeninde 6zbolusly,
yoritelesen Oyjiiklerde — melanositlerde yerlesyirler. Melano-
sitlerde melanin pigmentleri doredilyér, sofira melanin dénejik-
leri gorniisinde Oyjiik ara ginisliklere ¢ykarylyar. Melanin déne-
jikleri melanosomlardan duryar. Melanosomlar melanositlerii
0zbolusly 6yjik icki bolejikleri we sol bolejiklerde hem mela-
ninler doredilip, sofira proteinler bilen birlesdirilip, melanopro-
teidleri emele getiryar.
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3.22. Melanin pigmentlerinin doreysi

Melanin pigmentlerin déreysini dwrenmekde melanininn hi-
miki diiziimini 6wrenmek, melanomaly ndsag adamlaryn we tej-
ribe yagdayda doredilen, melanoma ¢isli haywanlaryn, pesewleri
himiki diiziimlerini dwrenmek giiiden yardam edendir. Soiira ti-
rozin aminotursusynyn tirozinazanyin okislendirmesinde we
autookislenménin netijesinde melanine Owriilydndigi nazara al-
mak bilen pigmentleriii déreysiniin molekulyar mehanizmi islenilip
diizildi.

Tirozin tirozinazanyn tisirinde DOFA ¢enli we DOFA hem sol
fermentin gatnasmagynda DOFA-hinona okislenyir:

u OH (0]
i g i
= — =
HC C—OH HC/ \C—OH HC/ \C=O
H,C—C (||3H || || |
_éH %C/ HZCT_C\C/CH HZC|—C\C¢CH
H,N | H H,N—CH H HZN—(liH H
COOH COOH COOH

Tirozin DOFA DOFA-hinon

Seylelikde, tirozinazanyi tisirinde tirozin DOFA-hinona owriil-
yar. DOFA-hinon eumelaninlerin we feomelaninleriii ¢esmesidir.
Olaryn ikisi hem o-hinon 6niimi bolmak bilen, DOFA-hinon, siiyde-
mijilerin bedeninde, melaninin doéremegi eumelanin ya-da feomela-
nin pigmentlerin emele gelmeginin ugruny kesgitlemekde catrykda
yerlesen birlesmedir.

Eumelaninlerin doreysi. DOFA-hinon yokary 6zgerisme ukyp-
ly o-hinon Oniimidir we okislenmek bilen DOFA-hroma Owriil-
yar. Ilki DOFA-hinon igkimolekulyar o6zgerisméniii netijesinde
DOFA-hromyn reiiksiz gorniisine — leykodofahroma owriilyar we
sofira DOFA-hroma okislenyar:
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/("; /g 2H H
He” =0 o # Nc—cH, _Z:o c/ c——CH,
ek o LT ]
NS 5 HO—C\C O CHC00H 0= c\ - /CH COOH
2 _?H H
COOH
DOFA-hinon Leykodofahrom DOFA-hrom

H

DOFA-hinonynn DOFA-hroma 6wriilmegini we DOFA-hromdan
hem eumelaninlerinn emele gelmekligini gegen asyryn 80-nji yyllary-
na ¢enli autookislenmeklik bilen geg¢irilydr diyip cak edilydrdi. Emma
1984-nji yylda dofahromoksidoreduktaza fermenti acyldy. Bu ferment
DOFA-hromy 5,6-gidroksiindolil-2-karbon tursusyna okislenmegini
katalizlesdirydr. Emma 5,6-gidroksiindolil-2-karbon tursusy gosmaca
ontim hokmiinde seredilyéndir. Eumelaninin déreysinde DOFA-hrom
dekarboksirlesip 5,6-digidroksiindol we ondan hem indol-5,6-hinon
doredilyar:

H H

H CO, /C\ 2H C
O\ - — N

OzT/ \ﬁy——CHz _i_ HO — E EZ 0 if/ i E:
— _ HO C 0=C

O—C\C /C\N _CH-COOH \C e \IﬁI/ \C % \H/

I H H H
DOFA-hrom 5,6-digidroksindol Indol-5,6-hinon

Indol-5,6-hinon polimerlesip, melaniniii polimer molekulasyny do-
redyar. Melanin protein bilen birlesip melanoproteidleri emele getiryir.

Feomelaninlerin doreysi. Feomelaninler hem eumelaninler
valy o-hinon 6ntimidir we DOFA-hinondan emele gelyir. Eger-de
hadysanyn ge¢yan yerinde (melanositlerde) yeterlik mukdarda tiol
birlesmeleri bolmasa, DOFA-hinon yokary isjenlikli o-hinon bolmak
bilen eumelaninlerini (gara renkli pigmentler) doreysine gatnasyar.
Eger-de ol gursawda sulfgidril toparjykly birlesme (sistein, gaytarylan
glyliitation) bolsa, ol birlesmelerin sulfgidril toparjyklary DOFA-hi-
non bilen tiz birlesip eumelaninini doreysini feomelaninin doremegine
tarap Owiiryar:

12. Sargyt Ne 981
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Getirilen ¢yzgydan gorniisi yaly DOFA-hinon sistein bilen birle-
sip benzotiozil 6niimi 5-S-sisteinil-DOFA-nyn doreysine alyp baryar.
Emele gelen benzotiozol birlesme, yokary dzgerise ukyply DOFA-hi-
nonyil we eumelaninii doreysinde doreydn himiki birlesménin
isjenlikleriniii peselmeklerine alyp baryar diylip ¢ak edilyér. Gegirilen
barlaglar dokumalarda melanin pigmentin doreyis tizligi dokumadaky
sulfgidril birlesmelerin mukdaryna ters proporsionaldygyny gorkezdi-
ler. Ondan basga-da, eger-de tejribe gursawda ordn az mukdarda sis-
tein ya-da glyutation bolsa, seyle yagdayda sulfigidril toparjygynyn
doly tamamlanyanca, DOFA-hromyn doreysi gegmeyir.



Uglewodlaryri gurlusy we ¢alsygy | 179

Melanin pigmentler Ozlerinifi isi boyunca kop borgly bir-
lesmelerdir. In wajyp we esasy funksiyalary, bedeni yokary ener-
giyaly sohlelerin, sonunl bilen birlikde, ultramelewse we rentgen
sOhlelerin Oyjlige edyin zeperlerinden gorap saklamaklykdyr, yagny
melaninler radioprotektorlyk hésiytine eye bolyarlar. Bu pigmentleriii
beyni dokumasynda we beyleki agzalarda dus gelmekleri melanin-
ler ayry-ayry agzalaryii we ulgamlarynl islerini iipjiin edmekde ye-
terlik orunlary eyeleyédndiklerini, kop sanly psihiki kesellerde, beyni
ulgamynyn diirli béliimlerinde melanin pigmentlerin yygnanmaklary,
sol kesellerin doremeklerinde melanin pigmentleriii belli bir derejede
dhmiyetinin bardygyny gorkezyir. Sonky dowiirlerde melanin pig-
mentleri bedende antioksidant funksiyasyny alyp baryandygy hem
gorkezildi. Seylelikde, bu tebigy polimerler, bedeniii umumy gorayys
ulgamyny diizyin bolegin biridir.

Melanin pigmentleri gurluslary boyunga 6rén ¢ylsyrymly, po-
lihinon polimer molekula bolmak bilen, beyleki polimer makromo-
lekulalara (proteinler, nuklein tursulary we basgalar) seredeniide,
ordn ajayyp, Ozbolusly hisiyetleri gorkezyérler. Sol sanda melanin-
ler yarymgeciriji, paramagnitli polimerdir, olarynn molekulalary yo-
kary derejeli okislenme-gaytarylma ulgamy diizmek bilen, bedende
yokary ukyply elektron kabul ediji we elektron beriji bolup ¢ykys
edyin molekulyar birlegsmedir. Bu polimerler 6ziiniit molekulasynyn
gurlusy boyunca iongcalysma smolasy (sepbigi) hisiyetine hem eye-
dir. Sonun iicin bu pigmentler 6ziinin diiziiminde diirli metallaryn
(agyr metallaryil) ionlaryny mukdarlagdyryar. Bu hésiyeti mela-
noma keselini ya-da beyleki howply cisli keselleri bejermeklikde
radioisjenilesdirilen metallary ulanmaklyga esasdyr.
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4.1. Uglewodlaryn himiki gurlusy

Uglewodlar, yasayys ulgamynyi gurlusyny gurmakda protein-
ler we lipidler bilen bir hatarda in bir wajyp birlesmelerin biridir.
Uglewodlar, nuklein tursularynn we bedende ginden yayran, yokary
funksional igjenilikli nukleotidlerin hem hokmany diiziim bolekleridir.

Glikanlar we proteoglikanlar yaly, ¢ylsyrymly geteropolisaharid
ontimleri 6yjlik ara birlesménin esasyny diizyér. Bedenin gurlusyny
diizmekde ¢ylsyrymly diiziimli biopolimerlerini ehmiyeti 6rédn uludyr.
Seyle polimerlere glikanlardan we proteoglikanlardan bagga-da,
glikoproteidler, glikolipidler, lipopolisaharidler, glikolipoproteid-
ler we glikopeptidler degislidir. Bu birlesmeler &yjligin we oyjik-
icki bolejiklerin gurlugyny gurmakda ginden gatnasmak bilen, sol
gurluslarynn funksional isjeniliklerini berjay etmekde @hmiyeti 6rdn
uludyr.

Adam we haywan bedeninde uglewodlar kop isi yerine yetiryar.
Olardan in esasylary energetiki, gurlus we gorag isleridir. Uglewodlar
esasy Oyjik yangyjydyr. Sonun iigin-de adamyn giindelik iymitiniii
70%-e yakyn mukdaryny uglewodlar diizydr. Bedenini dhli iglerini
sazlagdyryan we dolandyryan agza bolan merkezi beyni ulgamynyi
energiya cesmesi bolup dine glyukoza hyzmat edyér. Uglewodlar,
esasan-da, gurlus polisaharidleri (geteropolisaharidler) bedenint umu-
my gurlugyny diizmége gatnasyar. Polisaharidler we diirli aminogant-
lar immungorayys ulgamyn diiziimine hem giryérler.

Uglewodlaryin «uglewod» ady 1844-nji yylda K. Smidt ta-
rapyndan hodiirlenydr we rus dilinde uglerod we woda (suw) soz-
lerinden doreyér. Sol dowriin ylymda gazanylan netijelerine gori,
uglewodlaryn umumy himiki diiziimi ugleroddan we suwdan duryar
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we uglewodlaryn ayry-ayry gorniisleri su umumy defnileméni kanagat-
landyryar — C_(H,O)..

Meselem: glyukoza we fruktoza — C(H,0),, saharoza —
C,(H,0),, pet - [C,(H,0),] we s.m. Emma birnédce uglewodlar bu
diizgiine de gelmeyir (dezoksiriboza — C.H, O,). 1927-nji yylda hi-
miki birlesmeleriit nomenklaturasyny (atlaryny) islép diizyén halkara
topar uglewodlaryn adyny «Glisidler» diyip atlandyrmak barada tek-
lip ¢ykardy, emma bu teklip goldaw tapmady.

Uglewodlar diiziiminde aldegid we keton toparjyklaryny we
ikisini hem bilelikde saklayan kop atomly spirtleriii dniimidir. Mole-
kulyar agramy 100-den 1.000.000-a ¢enli we ondan yokary, ak renkli,
kristalliki maddadyr. Uglewodlar organiki eredijilerde Ordn pes,
emma suwda gowy ereyin organiki birlesmedir.

4.2. Uglewodlaryn toparlara boliinisi

Uglewodlar ii¢ topara boliinyérler:

1. Monosaharidler:

a) aldozalar;

b) ketozalar.

2. Oligosaharidler:

a) disaharidler;

b) trisaharidler we s.m.

3. Polisaharidler:

a) gomopolisaharidler;

b) geteropolisaharidler.

Monosaharidler bir uglewod birlikden duryar. Oligosaharidler
birndge uglewod birliklerinden we polisaharidler hem koép uglewod
birliklerden ybaratdyr.

4.3. Monosaharidler

Monosaharidler, diiziiminde karbonil toparjygyiy saklayan kop
atomly spirtleriii oniimidir. Spirtleriii atomlylygy molekulanyin diizii-
mindéki spirt toparjygynyn (-OH toparjyk) mukdary bilen kesgitle-
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nilyar. Seylelikde, monosaharidler diiziminde iki we ondan-da kop
mukdarda OH-toparjygyny saklayan, kop atomly spirt dnlimidir. Mo-
nosaharidler kop atomly spirt 6niimi bolmak bilen, diiziiminde hok-
many suratda karbonil toparjygyny saklayan birlesmedir. Karbonil
toparjyk iki — aldegid we keton gorniisinde bolyar. Iki walentli karbo-
nil toparjygyn (-CO-) iki walenti hem gapdal zynjyr bilen doldurylan
bolsa (R-CO-R), seyle toparjyga keton toparjygy we sol toparjygy
saklayan birlesmelere kefonlar diyilydr. Eger-de karbonil toparjygyn
bir walenti gapdal zynjyr bilen we ikinji walenti hem wodorod bi-
len doldurylan bolsa (R-CHO), seyle toparjyga aldegid toparjygy we

Monosaharidlerin diiziiminde karbonil toparjygy aldegid gornii-
sinde bolsa, seyle monosaharidlere aldozalar, eger-de karbonil to-
parjyk keton gorniisinde bolsa — ketozalar diyilyar. Seylelikde,
monosaharidler 6z gezeginde iki topara — aldozalara we ketozalara
boliinyérler.

Monosaharidler, diiziimindéki uglerod atomyn sanyna gora, ¢7i-
ozalara (¢ uglerod atomly), tetrozalara (dort uglerod atomly), pen-
tozalara (bas uglerod atomly), geksozalara (alty uglerod atomly) we
s.m. bolliinyérler. Monosaharidlerin it yonekey gorniisi triozalardyr
— gliseraldegid (aldoza gorniisli) we digidroksiasetondyr (ketoza
gorniisi):

H O CH,OH
N/ |
C C=0
| |
CHOH CH,OH
|
CH,OH Digidroksiaseton
Gliseraldegid

Monosaharidlerin stereoizomer gorniisleri. Monosaharidlerin,
digidroksiasetondan 6zgesinin dhlisi diiziiminde asimmetriki uglerod
atomlaryny saklayar. Monosaharidlerini ketoza gdrniisleri, olaryn al-
doza gorniislerinden bir asimmetriki atomy kem saklayarlar. Eger-de
organiki birlegsmelerde uglerod atomyny1 dhli dort walenti diirli atom-
lar ya-da atom toparjyklary bilen doldurylan bolsalar, seyle uglerod

......
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atomly birlesmeler optiki isjenligi gérkezyar ya-da seyle birlesmelerini
ergininden polyarlasan sohle goyberilse, sohlinin tekizligi saga ya-
da ¢epe (sola) gysaryar. Seylelikde, bir birlesménin optiki dhmiyeti
boyuncga biri-birinden tapawutly iki gorniisi bardyr. Seyle gorniisli
birlesmelere optiki isjenlikli birlesmeler diyilyar. Birlesmelerin optiki
igjenlik hésiyetlerinin tapawudy, onuil diiziimindéki asimmetriki ugle-
rod atomynyn dasynda ayry-ayry atomlaryn we atom toparjyklaryn
yerlesisleri bilen diisiindirilyar we su nukdaynazardan optiki igjenlikli
birlesmeler iki topara — saga aylayan (D-gdrniisi) we ¢epe aylayan
(L-gorniisi) gorniislere boliinyar. Gliseraldegide seredelin:

H O H O
~N ~N
Cl C]
H- C, -OH HO-C, -H
| |
H- C, -OH H- C, -OH
| |
H H
D-gliseraldegid L-gliseraldegid

Monosaharidlerin diiziiminddki uglerod atomlary karbonil to-
parjykdan baslanyp tertip belgisi bilen bellenilyér. Gliseraldegidin
dine ikinji uglerod atomy asimmetriki atomdyr. Monosaharidleriii
diiziminde uglerod atomlarynyn artmagy bilen, asimmetriki ugle-
rod atomlarynyni sany hem kopelydr. Aldotetrozalarda — 2-nji we
3-nji uglerod atomlary, aldopentozalarda — 2-nji, 3-nji we 4-nji
uglerod atomlary we aldogeksozalarda — 2-nji, 3-nji, 4-nji we 5-nji
uglerod atomlary asimmetriki atomlarydyr. Seylelikde, aldogekso-
zalarda 4-uglerod atomy optiki isjenlikli atomdyr. Diiziiminde kop
asimmetrik uglerod atomyny saklayan monosaharidlerifi, steroizo-
gitlemek {i¢in, monosaharidlerin molekulasyndaky in sonky tertip
belgili asimmetrik uglerod atomyny, gliseraldegidin diiziimindéki
asimmetriki atom bilen denesdirilip bellenilyir. Eger-de glyukozanyn
soniky asimmetriki uglerod atomynyn (molekulasynyn 5-nji ugle-
rod atomy) dasynda atomlaryn we atom toparjyklarynyn yerlesisleri
D-gliseraldegidinn molekulasyna menzes bolsa, onda glyukoza onun
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D-stereoizomer gorniisidir (D-glyukoza). Umuman, tebigy monosa-
haridler, olaryii D-gdrniislerine degislidir.

Adam bedeni tligin gliseraldegidden we digidroksiasetondan
basga-da wajyp monosaharidlere su asakdakylar degislidir:

CHO
|

HC-OH
|

HC-OH

|
CH,OH

D—eritroza

CHO
H|C—OH
H(|LOH
H(|3—OH

|
CH,OH

D-riboza

CHO
H(|}OH
HO(‘ZH
H(‘}OH
HC|3—OH

|
CH,0H

D—glyukoza

CH,OH
c-o
Hé—OH
Hé—OH

|
CH,0H

D-ribuloza

CHO
|
HC-OH
|
HOCH

|
HOCH

|
HCOH

|
CH,OH

D—galaktoza

CH,OH
co
Ho-C1

Hé—OH

|
CH,0H

D—ksiluloza

CHO CH,0H
Hoc &0
HOéH HOéH
HéfOH HéfOH
Hé—OH, Hé—OH
éH;n{ éHgﬂ{

D-mannoza D—fruktoza

Monosaharidlerin halkaly gorniisleri. Eger-de aldegidiii mole-
kulasy spirtiii molekulasy bilen tésirlesende, aldegidin karbonil topar-
Jygy spirtiil gidroksil toparjygy bilen birlesip yarymasetal (poliasetal)
toparjygy emele getiryar:
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(0] H
Va |
R -C+HO-R,—-R ~-C-O-R..
\ |
H OH
Yarymasetal

Ketonlaryn karbonil toparjygy spirt bilen yarymketil toparjygyny
emele getiryar:

R R, O-R,
AN AN
C=0+HO-R,—C
y RN
R, R, OH.
Yarymketil

Monosaharidlerin-de aldegid we keton toparjyklary molekulanyn
gidroksil toparjyklary bilen tdsirlesip, yarymasetal (yarymketil)
toparjyklaryny emele getirydr. Bayerin taglymatyna layyklyk-
da geksozalaryn we pentozalaryn diziiminddki karbonil toparjyk
molekulanyn 5-nji uglerod atomyndaky (geksozolarda) ya-da 4-nji
uglerod atomyndaky (pentozolarda) gidroksil toparjyk bilen igki-
molekulyar tisirlesip yarymasetal toparjygyny doretmeklik bilen
monosaharidlerin halkaly gorniislerini emele getiryér. Geksozolaryn
we pentozalaryn beyle ukyplary molekulanyn diiziimindédki yokary
Ozgerismé ukyply aldegid toparjygyny goramaklyk bilen baglanysyk-
ly geg¢yan hadysadyr.

Geksozalaryn molekulasynda karbonil we gidroksil toparjyklaryn
ickimolekulyar tasirlesmesinde alty atomdan guralan halka doreyar
lasynda 5 atomly halka — firanoza halkasy doreyir. Yarymasetalyii
doremekliginin netijesinde, molekulada tdze asimmetriki merkez
emele gelydr. Meselem, D-glyukozada seyle merkez birinji ugle-
rod atomda doreyar. Monosaharidlerde seyle emele gelydn izo-
p-gorniisleri bilen bellenilyér. Eger-de birinji ugleroddaky yaryma-
setal gidroksil molekulanyn sagynda yerlesen bolsa, d-glyukozanyn
seyle gorniisine a-gorniisi, eger-de ¢epinde (solunda) yerlesen bolsa,
-f-gorniisi diyip bellenilyar:
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H OH HO H
C C
| |
H-C- OH H-C- OH

HO-C- H 0]

|
HO-C- H O

H-C- OH H-C- OH
| |
HC HC
| |
CH,OH CH,OH
a-D-glyukopiranoza [-D-glyukopiranoza
CH,OH CH,OH
| __——OH |
C OH-C
| |
HO-C- H HO-C- H
| 0 | O
H-C- OH H-C- OH
|
H-C H-C-
| |
CH,OH CH,OH.

a-D-fruktofuranoza [-D-fruktofuranoza

Monosaharidlerin ginislik gurlusy. Heuorsyn gorkezmegine
gord, uglewodlarynn gurlusy yazylanda geksozlaryn gurlusyny bés
ya-da alty goniiburcluk sekilli, kese tekizlikde yerlesen gorniisinde
suratlandyrmaly. Kese tekizlikdiki goniiburclugyn 6zi tarapdaky ¢yz-
gyny yogyn ¢yzgy bilen sekillendirmeli we halkanyil burclarynda
uglerod atomlaryny gorkezmeli ddl. Umumy molekulanyn sag tara-
pynda yerlesen atomlary we atom toparjyklary, goniiburgly halkanyn
asagynda yerlesdirmeli we ¢ep tarapyndaky atomlary hem halkanyn
yokarsynda yerlesdirmeli:

6 6
CH,OH CH,OH
5 O s O OH
4 1 4
HO OH |
2
3 o%{ 3 OH

a-D-glyukopiranoza p-D-glyukopiranoza
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6 CH,OH 6

CH,0H 1 CH,OH ,  OH

5 2

HO "o #?
OH CH,OH
4 3 4 3

OH OH
a-D-fruktofuranoza B-D-fruktofuranoza

Heuorsyn gurlus deiilemesi molekulanyn ginislik gurlusyny
doly hédsiyetlendirmeyar. Emma molekulanyn diiziimindéki ayry-ayry
atomlaryn biri-birine bolan aragatnasygynyn esasynda atomlaryn wa-
lent burglary we olaryn uzynlyklary, umuman, molekulanyn ginislik
gurlusyny gorkezyir. Seyle gurlus gorniisde molekulany biohimiki
reaksiyalarda hisiyetlendirmeklik ticin-de amatlydyr.

Monosaharidler bedeninn gurlusyny diizmekde we diirli biohi-
miki hadysalara igjeit gatnagsmakda ol hadysalar ii¢in uly dhmiyete
eye bolmak bilen kop diirli 6niimleri-de bedeniii hadysalaryny berjay
etmekde igjen gatnagyarlar. Solardan kdp yayranlary hem aminogant-
lar, gant tursulary, dezoksigantlar we monosaharidlerin fosfor oniim-
leridir.

Aminogantlar. Glyukozanyin ya-da galaktozanyn piranoz halka-
synyii ikinji uglerod atomynda gidroksil toparjyk aminotoparjyk bilen
calsyp glyukozamini ya-da galaktozamini emele getiryir. Seyle ami-
nogantlar bedende giiiden yayrandyr we kopleng, N-asetil galyndyly
onlim gorniisinde dug gelyér:

CH,OH CH,OH
o
HO 0
OH OH
H
OH 0
NH-CO-CH , NH-CO-CHj;.
N-asetil-a-d-glyukozamin N-asetil-a-d-galaktozamin

Glyukozamin, galaktozamin we olaryn asetil oniimleri gurlus
polisaharidleriii diiziimine girmek bilen, hondroitinsulfatlaryn, gia-
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luron tursusynynn we beyleki mukopolisaharidlerin gurlus birlikleri
bolup ¢ykys edyérler.

Aminogantlardan ginden yayranlary-da sial tursularydyr.
Olardan it wajyplary hem neyramin tursusy we onun N-asetil onii-
midir:

OH OH H H OH OH

| [ O R
HOOC -C-CH,-C-C-C-C-C-CH,0H

| | ]
H NH| H H
|

CO-CH,
o
N-asetil-neyramin tursusy

Sial tursulary, esasan-da, olaryn N-asil we N-glikolil (-COCH,OH)
ontimleri gorniislerinde diirli mukoproteinlerii diiziiminde we &yjiik
gurluslarynda dus gelyar.

Geksozalaryn 1-nji ya-da 6-njy uglerod atomlarynyn we ikisinin-
de okislenmesiniil netijesinde gant tursulary emele geryir. Olara al-

------

H O
~ A
COOH C COOH
| | |
H-C-OH H-C-OH H-C-OH
| | |
HO-C-H HO-C-H HO-C-H
| | |
H-C-OH H-C -OH H-C-OH
| | |
H-C-OH H-C-OH H-C-OH
| | |
CH,-OH COOH COOBH.
D-glyukon D-glyukuron D-glyukar
tursusy tursusy tursusy (gant

tursusy)
Bu tursulardan glyukuron tursusy adam bedeninde wajyp funk-
siyany alyp baryar. Glyukuron tursusy oksibirlesmeler bilen (fe-
nollar, steroidler) glikozid baglanysygy ya-da 6t pigmentleri bilen
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cylsyrymly efir baglanysygy arkaly birlesip, sol zdherli birlesmelerini
zdhersiz gorniisinde bedenden ¢ykarylmagyny iipjiin etmige
gatnagyar.

Dezoksigantlarda piranoz ya-da furanoz halkada gidroksil topar-
jyk wodorod atomy bilen ¢alsan. Meselem, 2 —dezoksiriboza:

cH,on 2

OH
2-dezoksi —a — D - riboza

Dezoksiriboza dezoksiribonuklein tursularynn in bir wajyp
bolejiklerinin biridir.

Monosaharidlerin fosfor tursusy bilen ¢cylsyrymly efir
oniimleri. Monosaharidlerin spirt toparjyklary fosfor tursusy
bilen eterifisirlesip, ¢ylsyrymly efir oniimlerini emele ge-
tiryér.

Monosaharidlerin seyle oniimleri olaryn isjen gérniisleridir we
madda c¢alsygyna isjent gatnasyan birlesmedir. Monosaharidlerin
fosfor birlesme oOnitimleri difle geksozalara ya-da pentozalara
mahsus bolman, monosaharidlerin &hlisine mahsusdyr. Olardan
gliseraldegidfosfat, dioksiasetonfosfat, eritrozo-4-fosfat, ribozo-
S-fosfat, 5-fosfo-ribozil-l-pirofosfat, glyukozo-1-fosfat; glyuko-
zo-6-fosfat; fruktozo-1,6-difosfat, sedogeptulozo-7-fosfat we
basgalar:

CH,OH CH,-OPO,H,

Q 0 OH

HO
HO O_]:')O3H2 CHZ‘OPO3H2

OH OH

Glyukozo — 1 — fosfat Fruktozo — 1,6 — difosfat
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CH,- OPO,H, CH,-OPO,H, 6 O
o) 6) [
O—P—O—Il’—OH
OH OH
H OH OH
Ribozo — 5 — fosfat 5 — fosforibozil — 1 — pirofosfat

Monosaharidlerin hisiyetleri. Monosaharidler erginde yary-
masetal gorniisdedir. Yarymasetal gidroksil yokary isjefilikli to-
pardyr we spirtler, tursular, fenol hem-de basga birlesmeler bi-
len igjen téisirles}'Iéir Yarymasetal toparjygyﬁ iisti bilen birlesip,

------

------

monosaharidlerin asﬂlrlesen, metilirlesen we beyleki Oniimlerini
emele getiryar. Olardan N-glikozidler 6rédn isjen birlesmedir. N-gliko-
zidlere nukleotidler, birndce antibiotikler we basga-da biologiki isjent
birlesmeler degislidir. Olar bedende diirli isleri yerine yetiryérler.

Metilirlesme, esasan-da, asilirlesme, reaksiylara monosaharid-
lerint beyleki gidroksil toparjyklary hem ukyplydyr. Netijede mono-
saharidlerin fosfor ya-da beyleki tursular bilen ¢ylsyrymly efir ontiim-
leri emele gelyarler. Monosaharidlerin diirli asilirlesen 6ntimleri hem
yokary igjent birlesmelerdir.

Monosaharidler, yokarda gorkezilisi yaly, okislenmek bilen al-
don we uron tursularyny emele getiryarler. Monosaharidlerin gay-
tarylmagynda alty atomly spirtler emele gelyérler:

H 0
N //
- CH OH CH,OH
—E -OH 1 H— ~OH / |E -0
HO- C -H HO- c -H HO-C -H
Hi ~OH - & —oH Bt —oH
-t —on - € —oH n-t o
H,-OH H,0H EHZOH

D-glyukoza D-sorbit D-fruktoza
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4.4. Disaharidler

Oligosaharidler 6rdan kop bolmadyk (oligo) monosaharid birlik-
den diiziilen uglewoddyr. Olaryn diizimine 2-den 10-a ¢enli monosa-
harid birligi giryar. Adam bedeni ii¢in oligosaharidlerden d&hmiyetlisi
disaharidlerdir. Disaharidlerii esasylary maltoza, saharoza we lakto-
zadyr.

Maltoza. Glyukozanyn iki molekulasyndan duryar.
Glyukoza maltozanyn molekulasynda birinji we dordiinji ugle-
rod atomlarynyn arasynda glikozid baglanysyk bilen bir-birine
birlesendir:

CH,OH
CHon O 2 .
; (@) : (a)
HO 0o OH
OH OH

a — maltoza

Maltozanyn diiziimindédki iki @-glyukoza a-1,4-glikozid bag-
lanysyk bilen birlesip, ikinji glyukozanyn molekulasynda yarymasetal
gidroksil toparjyk saklanyp galyar. Sonunl ugin-de maltozanyn mole-
kulasy okislenme-gaytarma hadysa ukyplydyr. Maltoza tebigatda er-
kin yagdayda az dus gelyin-de bolsa, adam bedeninini esasy uglewod
iymiti bolan, petin we glikogenin igegede dargamaklygy bilen kop
mukdarda emele gelyir. Seylelikde, maltoza adamyn iymitinde uly
orun tutyar.

Saharoza gin yayran iymit uglewodydyr. Saharoza ak
gant ya-da sekeren we kOp mukdarda, senagat derejesinde
sugundyrdan we gant palajyndan ondiirilydr. Saharozanyn mole-
kulasy a-glyukozadan we S-fruktozadan duryar. Ikisinii arasynda
a-1,2-glikozid baglanysyk bardyr. Seylelikde, saharozanyn gliko-
zid baglanysygyna a-glyukozanyti we f-fruktozanyn yarymasetal
gidroksilleri gatnasyarlar we molekulada yarymasetal toparjygyin
yoklugy ticin, saharoza okislenme-gaytarma hadysalara ukyp-
syzdyr:



CH,OH

(@)
0 CH OH.
OH

Saharoza

Laktoza siiyt gandydyr. Siiydin diiziminde 2-6% mukdar-
da laktoza bardyr. Laktozanyn molekulasy /-d-galaktozadan we
a-d-glyukozadan duryar. Galaktoza bilen glyukoza f-1,4-glikozid
baglanysyk bilen birlesydr, baglanysyga galaktozanyn yarymasetal
toparjygy gatnasyar. Emma glyukozanyn yarymasetal toparjygy sak-
lanyp galyar. Seylelikde, laktozanyii molekulasy gaytaryjy hadysa
ukyply birlesmedir:

CH,0H CH,0H

o) O
HO A
1
B O (a)
H OH OH
OH
OH OH

Laktoza

4.5. Polisaharidler

Polisaharidler ylizlerce we miifilerce monosaharid birlikden
duran 6rdn ¢ylsyrymly uglewoddyr. Polisaharidler tebigatda yokary
molekulyar polimer molekula gdrniisinde dus gelyérler. Polisaha-
ridler, esasan, d-glyukozadan diiziilendir. Emma polisaharidlerini
diiziiminde d-mannoza, d- we l-galaktoza, d-ksiloza, d-glyukuron
we d-galakturon tursulary, d-glyukozamin, d-galaktozamin, sial we
aminouron tursulary dus gelyar. Polisaharidler biri-birinden difie
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monosaharid diiziimi boyunga tapawutlanman, molekulyar agramy
we molekulanyn gurlus ayratynlyklary boyunc¢a hem tapawutlanyar-
lar. Polisaharidlerii molekulasynda monosaharidler biri-birleri bi-
len a- we [5- kopleng, 152, 1—4, 1—6 glikozid baglanysyk bilen
birlesyér.

Monosaharidler birlesip, iki gorniisde glikozid zynjyryny dored-
yérler. Olar goni, sahalanmadyk we sahalanan zynjyrlardyr.

Polisaharidler glikozid zynjyryn monosaharid diiziimine
gord iki topara bolinyar: gomopolisaharidler we geteropolisa-
haridler. Gomopolisaharidler difie bir gorniisli monosaharid-
den — glyukozadan diiziilendir. Gomopolisaharidlere sellyuloza,
pet we glikogen degislidir. Geteropolisaharidlerinn diiziimi iki we
ondan-da kop diirli monosaharidlerin goérniislerinden gurlandyr.
Geteropolisaharidlerin diiziimine, kopleng, glyukoza ya-da ga-
laktoza bilen bir hatarda aminogantlar (N-asetilglyukozamin, N-
asetilgalaktozamin) we gant tursulary (glyukuron, galakturon) gir-
yar. Geteropolisaharidler bedende esasy gurlus funksiyany yerine
yetiryarler. Sonun ii¢in-de polisaharidlerin bu gorniisine gurlus
proteoglikanlar degislidir.

Sellyuloza 6stimlik diiziiminin polisaharididir we ostimliklerini
gurlugyny guryan birlesmedir. Sellyulozanyn arassa gorniisi pag-
tadyr:

CH,OH CH,0OH

OH O OH

OH OH
Sellyulozanyi gaytalanyan gurlus birligi
Sellyulozanyn molekulasy goni glikozid zynjyrdan duryar.
Zynjyrda glyukoza biri-biri bilen /-1,4-glikozid baglanysyk bilen

13. Sargyt Ne 981
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birlesydr. Sellyuloza suwda eremeyar, molekulyar agramy hem
1.000.000-2.000.000 toweregindedir. Sellyuloza doly gidroliz-
lesdirilende glyukoza dargayar. Adamyn asgazan-igege yolunda
sellyulozanyi diiziimindaki /-glikozid baglanysygyny dargadyan
ferment yokdur. Emma kletcatkanyn (sellyulozanyn) iymitin diizii-
minde bolmagy zerurdyr. Sebébi kletcatka tédretin diizlimine girip,
onunl emele gelmegini berjay edydr, icegénin peristaltikasyny (he-
reketlenmesini) iipjiin edydr we icege bulamagyndan maddalaryn
sorulmagyna yardam berydr. Igege mézlerini gyjyndyryp, sire
c¢ykarmagyna we icegede kici bedenlerininn 6smegine amatly sert
doredydér.

Pet iki gomopolisaharidlerin, amilozanyn we amilopektinin
garyndysydyr. Petin 10-30% mukdary amilozadyr we 70-90%
mukdary hem amilopektindir. Petii amiloza gorniisi goni
glikozid zynjyrdyr, amilopektin gorniisi bolsa sahalanan
zynjyrdyr: her 20-30 glikozid galyndydan soiira 1 -6 «@-gliko-
zid baglanysyk bilen sahalanma baslayar. Pet, amiloza we ami-
lopektin goérniislerinde suwda doly eremin, molekulasy c¢isip
gidratirlesen misellany emele getirydr. Amiloza iod bilen gok
reilk berydr, amilopektin — gyzylymtyl-melewse refiki beryaér.
Petinn molekulyar agramy bir milliondan onlar¢a milliona deiidir.
Petin molekulasynda glyukoza galyndylary biri-biri bilen 1—4
a-1,4-glikozid baglanysygy bilen birlesyar. Pet adamyn uglewod
iymitinin esasydyr we onda petiit mukdary 70-80%, yer almada
(kartofel) 25%-e denidir:

CH,OH CH,OH
0 0

OH OH

Petin gaytalanyan maltoza birligi
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CH,OH
(0]
OH
(0] 0]
OH
CH,OH CH,
(0] (@)
OH
OH
-0 o) (R
OH OH

Amilopektinin we glikogeniii sahalanan zynjyrynyi bolegi

Glikogen haywan bedeniniii polisaharididir (petdir). Bedenin
rezerwlesdirilen (tygsytlandyrylan) polisaharididir. Glikogen &hli
agzalarda we dokumalarda dus gelydr. Kop mukdarda glikogen
myssada we bagyrda yerlesyér. Glikogen, pet yaly glyukozadan diizii-
lyér we biri-biri bilen a-1,4-glikozid baglanysyk iisti bilen birlesyar.
Glikogenin molekulasy, amilopektin yaly sahalanan zynjyrydyr.
Zynjyryi sahalanan yerinde bolsa a-1,6-glikozid baglanysygy bardyr.
Molekulyar agramy milliard dalton birligine ¢enlidir. Glikogen ami-
lolitiki fermentlerin tdsirinde ilki maltoza, sofira hem glyukoza dar-
gayar. Glikogenini suw ergini iod bilen gyzylymtyl-melewse reik
beryar.

4.6. Uglewodlaryn calsygy

Uglewodlaryi ¢alsygy 0yjiik madda ¢alsygynda wajyp orunlaryn
birini eyeleyir. Yasayys ulgamyny gurmak iicin maddy serisdelerini
proteinler tarapyndan iipjiin edilyin bolsa, seyle ulgamda ¢ylsyrymly
Oyjiikk gurlusyna gatnasyan uly molekulyar birlesmeleri doretmek
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icin, madda dasalmagyny berjaylamak {icin we umuman, bedenin
islemekligi iicin energiya zerurdyr. Janly-jandarlarda, sol sanda
adam bedeninde energiya ¢esmesi bolup uglewodlar we lipidler hyz-
mat edyérler. Eger-de adamyn gilindelik iymitinde lipidlerin muk-
dary 100 g towereginde bolsa, uglewodlaryn mukdary 400-500 g-a
dendir. Uglewodlar esasy o6yjiik yangyjy bolmak bilen, bedene iy-
mit bilen diisyan uglewodlaryn artykmag¢ mukdary lipidlere 6wriilip,
rezerwlesen (tygsytlanan) energetiki madda gorniisinde bedende yyg-
nanyar.

Uglewodlaryn dhmiyeti adam bedeninde diiie energiya dhmiyeti
bilen ¢dklenmén, bedende wajyp funksiyalary alyp baryan glikopro-
teidleri, glikolipidleri we basga-da ¢ylsyrymly birlesmeleri doretmek-
de dhmiyeti uludyr. Uglewodlar siiydemdirijilerinn bedeninde gliko-
gen gornlisinde yygnanmaklyga ukyplydyr. Emma bu hadysa 6rén
ciklendirilen yagdayda gegyar.

Osiimlik diinydsinde gifiden yayran uglewodlaryn kop gorniis-
lerini adam Oziinin iymitinde ulanyp bilmeyir. Asgazan-icege yolun-
da sellyulozany, pektinleri we beyleki uglewodlary monomer birlik-
lerine dargadyan fermentlerin bolmandyklary sebipli, ol uglewodlar
0zlesdirilmédn téret bilen ¢ykarylyar. Diie pet we glikogen hem-de
saharoza, maltoza we laktoza disaharidleri iymit sindiris agzalarynda
ozlesmeklige ukyplydyrlar. Osiimlik we haywan iymit &niimlerinde
uglewodlar monosaharidler gérniisinde 6rédn az mukdarda diisyérlar.

4.7. Uglewodlaryn 6zlesisi

Polisaharidleriit we disaharidlerin, asgazan-i¢cege yolunda gliko-
litiki fermentlerin tdsirinde monosaharidlere dargap sorulmaklary-
icege yolundaky glikolitiki fermentler, polisaharidlerin diizimindaki
1—4 a-glikozid baglanysygyna hiijiim edyédn fermentdir. Diiziiminde
[-glikozid baglanysygyny saklayan sellyuloza we beyleki polisaha-
ridler 6zlesmeyérler. Seyle-de bolsa iymitin diiziiminddki kép muk-
dardaky sellyuloza igeginin isjen islemekligi ii¢in zerurdyr. Sonra



Uglewodlaryri gurlusy we ¢alsygy | 197

adamyn yogyn igegesinde, kici bedenlerin tdsirinde sellyulozanyn we
beyleki f-glikozid baglanysykly polisaharidlerin birndge mukdary
komiirtursy gazyna, spirte we organiki tursulara dargayarlar. Ol 6niim-
ler hem sorulyp bedenii umumy madda galgygyna gosulmaklygy
miimkindir.

Polisaharidlerin (pet, glikogen) 6zlesisi agyz boslugyndan, sii-
lekeyin tésirinde baslayar. Siilekeyin diiziminde amilaza fermen-
ti bardyr. Bu ferment polisaharidlerinn diiziimindédki a-1,4-glikozid
baglanysygyna hiijiim edip olary dargadyar.

Amilaza 6ziinin tdsirine gord li¢ 6zbolusly gorniisde dus gel-
yiar — a-, - we y-amilaza. a@-amilaza polisaharid molekulanyi
icki a-1,4-glikozid baglanysygyna hiijiim edyédr we fermentin su
gen ayry-ayry polisaharid onlimlerine dargadylyar.

B- we y-amilazalar ekzoamilazalardyr. B-amilaza polisaharid
molekulanynn ujundan iki monosaharid birligini, maltozany gyrkyp
ayyryar. y-amilaza bolsa, polisaharid zynjyryi ujundan glyukozanyn
bir molekulasyny cortup alyar. Seylelikde, S-amilaza polisaharid
zynjyryndan yzygiderli iki monosaharid birlikden ayyrmak bilen, po-
lisaharidi maltoza ¢enli dargadyar. y-amilaza, zynjyrdan bir glyukoza
galyndyny ayyrmak bilen polisaharidi glyukoza dargadyar. S-amilaza
yokary ostimlik bedenlerinde dus gelyér; y-amilazanyn iki gdrniisi
bardyr — tursy we neytral y-amilaza. Tursy y-amilaza adam we
stiydemdirijileriii bedeninde, lizosomlarda yerlesyér. Neytral amilaza
bolsa mikrosomlarda dus gelyir.

Siilekeydéki amilaza @-amilazadyr, bu ferment pH 6,8 isjendir.
Siilekey amilazasy 6zilinin igjent merkezinde kalsiynin ionyny saklayar
we bir walentli ionlaryfi, sol sanda hloruil ionynyni gatnagsmagynda
isjen yagdaya gelyér. Siilekey amilazanyn tisirinde pet we glikogen
ayry-ayry polisaharidlere (dekstrinlere) dargadylyar. Az mukdarda
maltozanyn emele gelmegi-de mumkindir.

Asgazan siresinde amilolitiki ferment yokdur we iymit bulamagy
bilen diisen, siilekey amilaza hem aggazan sirdnin yokary tursulygynyn
(pH 1,5-2,2) tésirinde, 6ziinin igjenligini yitirydr. Emma aggazanda
uglewodlaryn dargamaklygy, siilekey amilazanyn tisirinde, fer-
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ment 6ziinif igjenligini yitirydncd dowam edip bilyér. Uglewodlaryn
0zlesisi, esasan, inge icegede gecyér. Bu yerde uglewodlaryn pankre-
atiki amilazanyn tésirinde dargadylmagy dowam edilydr. Pankreatiki
amilaza aggazanasty méazin siresi bilen i¢egd diisyar. Ferment 6ziinii
hisiyeti boyunca siilekey @-amilaza menzesdir. Fermentin igjenligi
icin hokmany suratda hlorun iony we kalsiyniil kationy zerurdyr. Op-
timal pH-yn derejesi 7,1-e dendir. Igegede, asgazandan diisyén tursy
iymit bulamagynyn seyle pH ululygyna ¢enli yokarlandyrylmagyna,
asgar hisiyetli pankreatiki sire we 0t yardam edyér. Amilazanyn té-
sirinde pet maltoza, izomaltoza we glyukoza cenli dargayar. Pank-
reatiki amilaza, petinn owradylmadyk dénejiklerine-de tisir edip, olary
hem dargadyar we sag adamlaryn taretinde pet danejikleri 6rén seyrek
dus gelydr. Eger-de igegé pankreatiki sire diismeyin bolsa, seyle yag-
dayda tiret bilen kop mukdarda dargadylmadyk (6zlesdirilmedik)
pet dinejikler ¢ykarylyar. Iymitinn diiziimindéki disaharidlerin we
petin hem-de glikogenin dargamagyndaky dordn disaharidlerin
0zlesisi, esasan, inge icegede tamamlanyar. Disaharidleriii dargama-
gy icegdnin boslugynda gegmin, onuil nemli bardasynda hem gecyir.
Icegidnin nemli bardasynda maltaza, izomaltaza we saharaza fer-
mentleri bardyr. Fermentler diirli isjenilikdedir. Eger-de maltazanyn
igjenligini 100-e den diylip alynsa, saharazanyn we izomaltazanyn
igjeniligi 30-a dendir. Igege epiteliyasynda maltaza, izomaltaza we
saharazadan basga-da f-galaktozidaza (optimal pH 4,5 def), gete-
rogalaktozidaza we hakyky laktaza fermentleri bardyr. Geterogalak-
tozidaza sahalanan oligosaharidlerin S-glikozid baglanysyklaryny
tizyar. Hakyky laktaza hem siiydiin diiziimindiki laktozanyn glikozid
baglanysygyna hiijiim edip, glyukoza we galaktoza ¢enli dargadyar.
Laktaza fermenti pes igjenli fermentdir we onun igjeiiligi maltazanyn
igjenliginin 10-15%-ne dendir.

Ene siiydiinde laktozanyn mukdary, sygyr stiydiindiki laktozanyn
mukdaryndan iki esse yokarydyr. Eger-de caga ene siiydi bilen iy-
mitlenyédn bolsa, seyle caga gije-giindizde 30-40 gr laktozany siiyt
bilen alyar. Laktozanyin bu mukdary i¢egénin laktaza kuwwatyndan
yokarydyr. Seylelikde, caganyn igcegesinde laktozanyn belli bir muk-
dary dargadylman galyar. Netijede icegede galan laktoza igege mikro-
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florasyny iiytgedip, iceginin isininn bozulmagyna alyp baryar. Seyle
yagdaydan ¢cykmaklyk {igin ¢aganyn iymitine sygyr siiydiinin hem
gosulmagy maslahat berilyar. Uly adamlarda-da, esasan, Aziya, Afri-
ka halklarynda siiyt yaramazlyk yagdayly adamlar kop dus gelyér.
Seyle adamlarda laktaza fermentin igjenliginii yetmezgiliginde ya-da
fermentin bolmazlygynda laktoza 6zlesmeyér, bu yagday dogabitdi
doremegi we sonunidan-da emele gelmegi miinikindir. Laktoza yara-
mazlykdan ¢gykmaklyk iicin seyle adamyn iymitinden laktozany ayyr-
malydyr we siiyt onlimlerinden difie siizme we dorog yaly oniimleri
iymeklik maslahat berilyér.

Sunuii bilen birlikde polisaharidler we disaharidler igcegénin
nemli bardasynda monosaharidlere dargadylyar. Esasan-da glyukoza,
galaktoza we fruktoza yaly monosaharidler emele gelyirler we olar
hem yokary tizlik bilen gana sorulyar. Monosaharidlerinn sorulmak-
lary yonekey diffuziya gorniisinde bolman, yenillesdirilen dasamak
gorniisinde gecirilydr. Bu hadysa protein diiziimli molekulalaryn
gatnagmaklary bilen berjay edilyir. Sorulan monosaharidlerin (esa-
san, glyukoza) 90% mukdary umumy gan aylanysygyna we galan
mukdary hem limfa ulgamyn {isti bilen gan aylanysygyna diisiip, &hli
agzalara we dokumalara yetirilyar.

4.8. Glyukozanyn bedende umumy 6zgeris
ugurlary

Bedene diisyan uglewodlaryn dhlisi, esasan, glyukoza gérniisin-
dedir. Bedende beyleki monosaharidler hem glyukoza owriilyar.
Uglewodlarynn calsygynda glyukozanyn merkezi orny eyelemekli-
gi onun su asakdaky hésiyetleri bilen baglanysyklydyr: birinjiden,
glyukozanyn, ion doretméin suwda yokary derejede eremeklik ukyp-
lylygy; ikinjiden, glyukoza molekulanyin diiziiminde, yarymasetal
gorniisde goralan, emma reaksiya gatnasyp bilmek ukyply karbonil
toparjygyn bolmaklygy we ii¢iinjiden hem molekulanyn piranoz hal-
ka yagdayda bolup &hli gidroksil toparjyklarynyi, seyle halkada ek-
watorial yerlesmekleri, glyukozanyn molekulasynyi ¢alsygynda op-
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timal sertlerin doremekligine alyp baryar diylip hasap edilyar. Ganda
glyukozanyn mukdary 3,5-5,5 mmol/1 deidir ya-da 60-100 mg%
aralykdadyr.

Oyjiik sitozolynda glyukozanyf mukdary pesdir we gandan
glyukozanyn 0yjiige hereket urgy, onun mukdarynyn peselmek ugry
boyunca gegyir. Seyle bolsa-da, bu hadysa isjen dil, yonekey diffu-
ziya gorniisinde déldir. Glyukozanyn gandan 6yjlige gecirilmekligi
0zbolusly gurlusly proteinlerin gatnagmaklary bilen iipjlin edilyar.
Seyle ayratyn glyukozanyn 6yjlige gegirilmegine gatnagyan protein
molekulasynyn bir eritrositinn gabygynda 200.000 sany bardyr we
her biri sekuntda glyukozanyn 500 molekulasynyn gegisini berjay
edyaér.

Seyle ulgamlaryin myssada, beynide we bagyrda bardygy doly
anyklanandyr we sol ulgamlaryn isleyis isjefiligini hem insulin tara-
pyndan sazlasdyrylylyar.

Glyukoza su asakdaky hadysalar bilen baglanysykly o6zgeris-
melere mahsusdyr:

1. Glyukozanyn esasy calysma ugry onui fosforlasmasydyr we
onun netijesinde glyukoza glyukozo-6-fosfata dwriilyar. Bu hadysa
dokumalarda, esasan-da bagyrda ATF-ini bir molekulasy har¢ edilip
gecirilydr. Glyukozo-6-fosfat glyukozanyn isjent gorniisidir.

2. Glyukozo-6-fosfat agzalarda we dokumalarda, esasan-da
myssada, kislorodsyz sertlerde (anaerob yagdayda) piruwada 6wriil-
yar. Bu hadysa ulgamyn energiyasyny peseldip gecyér. Seylelikde,
glyukoza-6-fosfatyi piruwada dwriilmeginde gosmaca energiya ATF
seyle energiya ondiirmeklik hadysasyna gosmacga energiya ondiirilis
hadysasy diyilyar? Beyle ady bilen atlandyrmagyn sebdbi bedenin
ahli fiziki-himiki 6zgerigsmelerini alyp barmaklykda ulanylyan ener-
giya dinie ATF-gorniisindédki energiyadyr. Bedenin dhli hadysalaryny
lipjiin etmek t¢in zerur bolan ATF, difle mitohondriyada NAD - H,
dokuma dem alys zynjyrynda okislenme hadysasynyn fosforlagsma
tapgyry bilen yanasykly ge¢mekliginde doredilydr. Glikolizin neti-
jesinde seyle gosmacga energiya ondiirmeklik, esasan, siiydemdiriji
bedenlerin myssa dokumasyna mahsusdyr.
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3. Oyjiikde glyukoza we glyukozo-6-fosfat yygnanyp bilmeyir.
Uglewodlarynn bedende tygsytlanyp, yygnanan gorniisi glikogendir.
Bu hadysa hem esasan, bagyr we myssa dokumasyna mahsusdyr.
Glikogen glyukozo-6-fosfatyn glyukozo-1-fosfata owriilmekligi bilen
glyukozo-l-fosfatdan emele getirilyér.

4. Bedende energiya, esasan, lipidler gorniisinde deponirles-
dirilydr (yygnanylyar). Emma adamda we siiydemdirijilerin
bedeninde esasy energiya c¢esmesi iymit bilen bedene diisydn
uglewodlardyr. Uglewodlar, esasan-da, bagyrda we yag doku-
malarynda, yag tursularyn Ondiirilmekliginin esasy c¢esmesidir.
Glyukozanyn diiztimindédki uglerod atomlarynyn iigden iki esse
mukdary yag tursularyna dwriilydr. Bu hadysanyn biohimiki me-
hanizmi doly 6wrenilen bolmasa-da, yag tursularynyn dargama-
gyndaky bosayan energiyanyn 20% mukdary su hadysa {i¢in harg
edilydndigi bellidir.

5. Glyukozanynn myssa dokumasynda (beyleki dokumalarda —
ordn az mukdarda) esasy dargayys ugry, onun kislorodsyz sertlerde
(anaerob) dargaysydyr. Sonun iicin-de myssa yygrylanda bu hady-
sanyn netijesinde laktat kop mukdarda emele gelyér. Emele gelen lak-
tat myssadan bagra ¢ekilyir. Bagyrda laktatdan we aminotursulardan,
tdzeden, glyukozo-6-fosfat emele getirilyar. Bu hadysa glyukoneoge-
nez diyilyar. Glyukoneogenez hadysasynda glyukozanyn bir moleku-
lasyny laktatdan doretmeklik tigin beden ATF-iii 6 molekulasyny harg
edyar.

6. Beynininl funksiyasyny {pjiin etmek we myssa yygrylmak-
lygyny alyp barmak {i¢in, ol agzalara mydama gan arkaly glyuko-
za getirilmelidir. Sol agzalaryn we dokumalaryin funksional
igjenliklerini saklamak {i¢in ganda glyukozanynn mukdary yeterlik
derejede (5 mmol/1) bolmalydyr we tiytgemeli déldir. Bedenin iy-
mitden dok wagtynda, ganyn glyukoza ¢cesmesi iymitin diiziimindéki
glyukozanyn, portal ulgam boyunca bagyrdan diisydn mukdarydyr.
Bedenin a¢ yagdayynda, ganyn glyukoza derejesi glyukoneogenezin
komegi bilen doredilen glyukozo-6-fosfatyi iisti bilen {ipjiin edilyér.
Glyukozo-6-fosfatdan glyukoza 6ndiirmek hadysasy bagyrda, icege
epiteliyasynda we bowrek kanaljyklarynda gegyir. Seylelikde, bagyr,
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Myssa we basga
| P Gan dokumalar
. Iymitin .
Glikogen gljukozasy Glikogen
Glyukozo-1-  Fruktoza Pesewdiki Glyukozo-1-
fosfat Galaktoza glyukoza fosfat
Glyukozo-_?/—, Ganyﬁ/ Glyukozo-6-
- = —_
fosfat glyukozasy fosfat
Piruwat_ <> Laktat, aminotursular Piruwat
Asetil-KoA
co, v Co,
Yag tursulary
Steroidler

17-nji ¢cyzgy. Glyukozanyii ¢alysma ¢yzgysy

bowrek we icege nemli bardasy ganda glyukozanyn mukdaryny sak-
lamaklykda uly dhmiyete eyedir (17-nji ¢yzgy).

4.9. Glyukozanyn ¢alsygy. Glyukozanyn isjenlesisi

Icegeden gana sorulyp diisen, aldopiranoza halka gorniisli
glyukozanyn molekulasy isjenn molekula déldir. Glyukoza, esasan,
bagyrda gandan Oyjiige gecenden sofira Oyjiikde isjenlesdirilyér.
Glyukozanyn isjeilesmekligi onuii fosforlasmasy bilen gegyar.
Seylelikde, glyukozanyn bedende ilkinji biohimiki 6zgerigsmesi onun

fosforlagmasydyr:
CH,0H CH,OPOH,
o ATF ADF O
HO\O H H OH H
OH OH

Glyukoza Glyukozo — 6 - fosfat
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Hadysa geksokinaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilyér.
Geksokinazany igjen hala getirmek {icin magniynyn iony
zerurdyr. Ferment yokary Ozayratynlykly fermenti daldir.
Geksokinazanyn tédsirinde dine glyukozanyn fosforlagsmasy ge-
cirilmén, beyleki geksozlary (mannoza, fruktoza, galaktoza)
hem fosforlasdyrylyar.

Ferment mitohondriyanyn dasky gabygy bilen berk baglany-
syklydyr we onuni molekulasy hem iki subbirlikden duryar. Hadysa
energiya siidirip gegirilydnligi sebédpli dine birtaraplayyn gecyar.
Geksokinazanyi igjenligi, onuni dniimi glyukozo-6-fosfat we 6rén az
derejede-de ADF bilen ingibirlesdirilyar.

Glyukozany fosforlagsdyryan ikinji fermenti glyukokinazadyr.
Bu fermentin geksokinazadan tapawudy glyukozo-6-fosfat bilen
ingibirlesmeyar we bedenin diiwilingekde Ostis dowriinde yokdur.
Uly bedenlerde geksokinaza fermenti glyukokinaza bilen calsyrylyar.
Geksokinazanyn, glyukokinaza seredeniiide, glyukoza ymtylys
ukyby ordn yokarydyr. Fermentinl seyle hésiyeti bedeniii diiwiingek-
de Ostlis dowriinde glyukozanyn pes mukdarynda-da hadysanyn yo-
kary tizlik bilen katalizlesdirilmegine miimkingilik déredyar. Emma
glyukokinazanyn yokary dereje iii uly tizlik gorkezmekligi bolsa,
iymit wagtynda gana glyukozanyn kép mukdary diislip, fermentini
igjenligini yokarlandyryp, glyukozanyn fosfat Oniimi gorniisinde
bagyrda saklanmaklygyna gifiden yardam edyidr. Seylelikde, gek-
sokinazanyn glyukokinaza Owriilmekligi uly bedenleriii diiwiin-
cek Oslis dowrilinden glyukozanyn calysma Ozayratynlyklary bilen
baglanysykly hadysadyr.

Erkin glyukoza 6yjiik perdesinden gecip bilydn bolsa, glyuko-
zo-6-fosfatda seyle ukyp yokdur. Glyukozanyn fosforlasmasy,
seylelikde, glyukozany 6yjiige gabamaklykdyr. Yokarda gorkezilisi
yaly dine li¢ agzada — bagyrda, bowrekde we i¢egidnin nemli bar-
dasynda glyukoza glyukozo-6-fosfatdan bosap gana diisiip bilyar.
Galan agzalarda we dokumalarda glyukozanyn Oyjiilkden gana
diismeklik miimkingiligi yokdur we &dhli fosforlasan birlesmeler yaly
glyukoza-da glyukozo-6-fosfaf gérniisinde 0yjiikde gabagly yagday-
dadyr.
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Bagryn, bowregin we igege nemli bardasynyn glyuko-
zany goybermeklik ukyby, sol agzalarda glyukozo-6-fosfataza
fermentin bolmaklygy bilen baglydyr. Bu ferment geksokinaza we
glyukokinaza fermentlerinn katalizlesdirydn hadysalaryny tersine
katalizlesdiryar:

Glyukozo-6-fosfat + H,O — Glyukoza + H,PO,

Glyukozo-6-fosfataza oyjiigin endoplazmatiki torunyn lipid to-
parynda yerlesyar we ferment 6yjiikden izolirlesdirilende onun kata-
litiki boliiminiii bozulmaklygyna alyp baryar. Seylelikde, fermentin
hdsiyeti gowy owrenilen daldir.

Glyukozanyn isjenlesmesine we umuman, glyukozanyn fosfor-
lasma we onun defosforlasma hadysalaryna seredilende, umuman,
oyjiikde iki fermentin — glyukokinaza, glyukozo-6-fosfotaza gatnas-
magynda manysyz we hig hili &hmiyetsiz hadysalar bolup ge¢yandigi
yaly goOriinyar:

ADF )C glyukozo-6-fosfat DC H,0O
ATF glyukoza H.PO,

Bu hadysalaryin gegmeginde hem her gezeginde beden ATF-in
bir molekulasyny har¢ edydr. Emma bu hadysanyn dhmiyeti uludyr.
Esasan-da, gandaky glyukozanyn mukdaryny belli bir derejede sak-
lamak we Oyjiikde glyukozanyn calsygyny ugrukdyrmak ti¢in onuil
igjen gorniisinin mukdar taydan belli bir dereje goruny saklamaklygy
zerurdyr. Bedene iymit bilen diisydn glyukoza hemiselik tizlik bilen
diismeyar. Iymit wagtynda glyukozanyil kp mukdary gana diisiip,
onun gandaky mukdaryny yokarlandyryar. Seyle yagday bedende
diirli fiziki-himiki 6zgerismelere getirmegi miimkindir. Sonuf {igin-
de glyukokinaza hadysasy isjen hala gelyér, glyukoza bolsa 6yjiik-
de glyukozo-6-fosfat gorniisinde yygnanyar. Calsygyn netijesinde
gandaky glyukoza har¢ edilydr, onun mukdary peselyiar we ikinji
hadysasy isjenlesip dyjukden glyukozo-6-fosfatyn hasabyna ganyn
glyukoza mukdary diizedilyar.

Seylelikde, bu hadysalar bedeninl adaty yagdayyny saklamakda
uly dhmiyete eyedirler. Emma ol hadysalarynn sazlanys mehanizmi
doly dwrenilen déldir.
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4.10. Glyukozanyn dargaysy we doreysi

Glyukoza bedenin kop agzalarynda we dokumalarynda esasy
oyjik «yangyjydyr». Glyukozanyn diiziiminde uglewodorod bag-
lanysyklary gorniisinde yygnanan kdp mukdardaky himiki energiya
molekulanyn dargamagynda bosayar we onun esasy bolegi-de ATF
gorniisinde bedende yygnanyar.

Bedenin kop agzalary we dokumalary ATF generirlemekde
(doretmekde) energiya ¢esmesi hokmiinde glyukoza bilen bir hatar-
da lipidleri we beyleki birlesmeleri ulanyarlar. Emma merkezi bey-
ni ulgamynyn esasy energiya ¢esmesi glyukozanyn dargamagynda
bosayan energiyasydyr. Beynini energiya bilen iipjliin etmek iigin
her gije-glindizde beynide glyukozanyn 100 g toweregi okislenmek-
lik bilen dargadylyar. Sonun iicin hem bedende glyukozanyn we
kislorodyni yetmezgiligine ilkinjiler bolup merkezi beyni ulgamyn
funksiyalarynyin bozulmaklary (bas aylanmaklyk, ysgyndan gitmek-
lik we titremeler) peyda bolyarlar.

Glyukozanyn birnd¢e dargayys ugurlary bardyr. Kop beden-
lerde glyukozanyn esasy dargayys ugry, onun kislorodly sertlerde
dargamaklygydyr. Emma seyle hem bolsa adamda glyukozanyn
katabolizminini merkezi ugrularynyn biri hem glikolizdir.

4.11. Glyukozanyn kislorodsyz sertlerde
(anaerob) dargamaklygy - glikoliz

Bedenin dhli agzalarynyn we dokumalarynyii, sol sanda beyninin,
bagryn we siink hem-de birlesdiriji dokumalaryn we deriniit ATF-e
bolan talaby tlytgemeyir we hemiselikdir. Sol gorkezilen agzalaryn
hem-de yiirek myssalaryn we skelet myssanyin bedenin dyn¢ wag-
tynda energiya bolan talaby, esasan, mitohondriyada NAD - H, okis-
lenmeginde emele gelydn ATF-yn hasabyna doldurylyar. Emma
kabir yagdaylarda (agyr fiziki zdhmetde, stress we basgalar) yiirek
myssasynyn ATF-e bolan talaby onlar¢a, beden myssasynda bolsa,
100 esse we ondan kop yokarlanyar. Seyle yagdaylarda ATF ondiir-
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meklik dine mitohondriyanyn ATF-i emele getirmeklik ukyplary
bilen ¢éklendirilmén, mitohondriyada gec¢yin okislenme-gaytarma
hadysalaryny {ipjiin etmek ii¢in gerek bolan kislorodyn yetmezgiligi
hem o6rdn uly pésgel¢ilik doredyér. Dogrudan-da, dowamly gegyin
seyle yagdaylardan ¢ykmaklyga, kislorodyn yetmezgiligi bilen bir
hatarda mitohondiriyanyn ukyby-da yeterlikli déldir. Dowamly fizi-
ki zdhmetin we stres yagdaylaryn tdsirinde myssa dokumalarynyn
mitohondriyalarynda morfologiki 6zgerismelerinn (mitohondriyanyn
cismekligi we yarylmaklary) peyda bolmagyna alyp baryandygyny
gecirilen barlaglaryn netijeleri aydyn gorkezdi.

Haywan bedenleriniii dhlisi kislorodly yagdayda yasayan, kis-
lorodly bedenlerdir. Sol bedenlerde glyukozanyn dargayys ugry
hem kislorodly dargayysdyr. Emma janly-jandarlarynn ewolyusion
Ostisinde, sol sanda onurgaly haywanlarda we sunun bilen birlikde-
de adam bedenininn birnd¢ce dokumalarynda (esasan, myssa doku-
masynda) glyukozany kislorodsyz yagdayda dargadyp, ATF-iii 6n-
diirilmeklik hadysasy doredilipdir. Bu hadysa hem glikoliz hadysasy
yagny siiyjinini eremeklik manysyny ailadyar. Biohimiki nukdayna-
zardan glikoliz — ¢ylsyrymly fermentlesme hadysanyn netijesinde,
adam bedeninde we kibir haywanlarda, glyukozanyn kislorodsyz
sertlerde siiyt tursusyna dargap, ATF-in ondiirilmeklik hadysasydyr:

C,H,,0, + 2ADF + 2H,PO, — 2CH,CHOH-COOH + 2ATF + 2H,0.

Glikolizin netijesinde glyukozanyn bir molekulasy ii¢ uglerodly
birlesme siiyt tursusynyn iki molekulasyna dargayar we her molekula
glyukozanyn hasabyna 2 molekula ATF ondiirilyar. Bu hadysa 6yjiik
sitozolynda gegydr we onun gegmegi mitohondriya we kop sanly mi-
tohondriyal fermentlere hem-de kisloroda bagly dildir. Seylelikde,
glikoliz yenil we aiisat hem-de tiz energiya ondiirmeklik hadysasydyr.

Glikoliz hadysasy ak myssalara mahsusdyr. Seyle myssalara
gusui ganat myssalary, towsanyn ak bil (ofiurga) myssasy degislidir. Ol
myssalarda mitohondriyanyin mukdary gyzyl myssalara seredeninde
ordn azdyr we seyle myssalaryn dowamly yygrylmaklyga ukyplary
hem pesdir. Sebédbi myssadaky bar bolan glikogen glyukoza owriilip,
glyukoza hem glikolizin netijesinde laktata dargayar. Sol gysga wagt-
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da myssanyn in uly yygrylmagy iicin zerur ATF glikolizin netijesin-
de tiz ondiirilydr. Emma bu hadysa dowamly dildir, sebdbi myssada
glikoliz arkaly glikogenin bar bolan mukdary glyukoza, sofira-da lak-
tata dargadylyar. Laktatdan glyukozany dikeltmeklik {i¢in kislorod
gerekdir hem-de wagt zerurdyr.

Meselem, krokodil aw awlanda guyrugy ya-da agzy bilen 6rin
yokary tizlikde bir bada hiijiim etmek bilen myssasyndaky glikogenin
ahli mukdaryny glikolize harg edip, soiira myssada yene-de glikogeninl
mukdaryny dikeltmek ti¢in kop wagtyin dowamynda dyng alyp yatyar.

Seylelikde, onurgaly haywanlarda, sonun bilen birlikde adam be-
deninde, esasan, onunt myssasynda yenil we ansat, kislorodsyz yagday-
da myssasynyn yygrylmagyny lipjiin etmek ti¢in gerek bolan ATF-in
tiz doremekligini berjay edydn glikoliz hadysasy bardyr. Glikoliz ae-
robly bedenlerde diiie kislorodsyz sertlerinde yokary kuwwatly myssa
yygrylmagy gecydn wagtynda, onuil esasy energiya ¢esmesi bolup
cykys etmeklik bilen bilelikde hem diirli kislorodsyz yasayan kici
bedenlerde-de, esasan-da siiyttursy bakteriyalarda gecyar. Olar gandy
laktata dargatmaklygyn netijesinde siiydi tursadyp, gatyga owiiryar-
ler. Seyle hadysa bilen baglanysykly ge¢yéin 6zgerismelerde kelemin
we beyleki onlimleriil tursamagynda, tursy tagamyn peyda bolmagy
hem glikolizin netijesinde laktatyn emele gelmegi bilen baglydyr.

Adam we haywan bedenlerinde glyukozanyn kislorodsyz yag-
dayda dargaysyny diisiinmeklige, durmusda kop dus gelyén tursa-
maklyk hadysalary 6wrenmeklik bilen baglanysyklydyr. XIX asyryn
soiiky yyllarynda we XX asyryn baslarynda gecirilen barlaglarda
hamyrmayanyn Oyjiiksiz ekstrakty spirtlesme tursamany gecirmek-
lige ukyplydygy gorkezildi (doganlar Buhnerler). Soiira spirtleyin
tursamanyn ge¢megi fosfatyn gatnagsmagynda we geksozdifosfatyn
emele gelmekligi bilen ge¢yéndigini hem-de hadysanyn ge¢mekligi
{igin-de hokmany yagdayda Mg?" zerurdygyny Gardon we Yong gor-
kezdiler. Sofira Meyergof myssa dokumasyndan tayyarlanan ekstrakt
glikolizin gecisini katalizlesdirydndigini anyklady.

Bubarlaglaryn esasynda XX asyryn 30-njy yyllarynda umumy ne-
tijé gelinyar. Sol netija goré glikoliz we spirtleyin tursama hadysalary,
Oziinin gegisi boyunca biri-birine menzes gecyér we esasan, dzlerinii
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soniky basgangaklarynda tapawutlanyarlar. Spirtleyin tursamada hem-
de glikolizde glyukozadan piruwatyn iki molekulasynyii emele gel-
mekligi birmenzes yoldan gecyér. Spirtleyin tursamada doredilen pi-
ruwat dekarboksirlesyér we asetaldegidi emele getiryar. Glyukozanyn
piruwada owrililmeginde dorédn gaytaryjy potensialy (NAD - H,) tara-
pyndan asetaldegid gaytarylyp etil spirtine Owriilyar.

Emma glikolizde piruwat dekarboksirlesmin, gaytaryjy potensi-
aly (NAD - H,) dyjiikden ayyrmaklyk ii¢in 6ziine birlesdirip, laktata
owrlilydr. Milim bolsuna gora, ¢akyr ondiirilende, tursadylyan gur-
sawa howa diisse, cakyr tursap sirkd owriilyar, sebébi glyukozanyn
piruwata owriilmeginde doreyan gaytaryjy potensial, kislorod bilen
tasirlesip suwy emele getiryar. Piruwatyn dekarboksirlesmeginii ne-
tijesinde emele gelen asetaldegid hem etil spirtine gaytarylman (gay-
taryjy potensialynl yoklugy sebipli) sirke tursusyna okislenyar (18-nji
¢yzgy).

Glyukozanyn dargaysynda wajyp orunlaryn birini piruwat eye-
leyar we ol dine glyukozanyn calsygynda dél-de, aminotursularyi
hem-de lipidlerin c¢alsygynda oOrdn dhmiyetli birlesmelerin biri-

NAD CH,,0 NAD
glyukoza
2CH,COCOOH 2CH;COCOOH  NAD-H,

piruwat piruwat
NAD-HZ %COZ
NAD 2CH;CHO NAD
asetaldegid
2CH,CH,OH 2CH,;CHOHCOOH
etanol laktat

18-nji ¢yzgy. Spirtleyin tursamanyi glikoliz bilen arabaglanysygy
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dir. Umuman, glyukozanyn bedende gutarnykly dargap suwa we
komiirtursy gazyna dwriilmekligini i¢ dowre bolmek bolar:

1. Birinji dowiirde glyukoza piruwata ¢enli dargayar;

2. Ikinjide hem piruwat okislenme dekarboksirlesip asetil-KoA
owrtilyar;

3. Ugiinji dowiirde asetil-KoA krebs halkasynda suwa we CO,
dargayar.

Glyukozanyn piruwata dwriilisi, yagny glikolizin gegisi 6z i¢ine
10 tasirlesmeleri alyar. Sol hadysalary glikoliziii gegmeginde 6zilinin
hisiyetlerine gora, iki topara bolmeklik zerurdyr. Birinji toparynda
5 fermentlesme hadysalaryn netijesinde, ATF gatnasmagynda, fos-
forlasma tdsirlesme gecydr. Olar glyukozanyn dargamaklygyna
tayyarlandyrys hadysalardyr. ATF-in iki molekulalary har¢ etmek-
liginin netijesinde glyukozanyn bir molekulasyndan iki triozofos-
faty — gliseraldegidfosfatyn molekulalary emele gelyér. Glikolizin su
basgangaklarynyn netijesinde dinie glyukozadan dél-de, fruktozadan-
da we galaktozadan-da bedende gliseraldegidfosfat doreyar.

Glikolizin ikinji umumy tapgyry hem bds hadysalardan yba-
ratdyr. Eger-de birinji umumy basgangak glikoliziil tayyarlanys bas-
gancagy bolsa, ikinjisi glikolizit umumy oksidoreduksiya basgan-
cagy hasaplanylyar. Bu basgancagyn dowamynda triozofosfatlaryn
molekulasynda okislenme-gaytarylma hadysanyin ge¢gmeginiii neti-
jesinde bosadylyan energiyanynn hasabyna makroergiyaly fosfatlar
dordp, ATF-in emele gelmegine getiryér.

Umuman alanynda, glikoliziit dowamynda glyukozanyi laktatyn
iki molekulasyna owriilmekliginde ii¢ gorniisli himiki hadysanyn
gecmekligi bilen baglanysyklydyr. Birinjiden, glyukozanyn 6 uglerod
atomdan ybarat molekulanyn iki sany 3 uglerodly molekulalara darga-
magy, ikinjiden, ATF-ii gatnasmagynda molekulanyn fosforlagsmasy
we Ugilinjiden, wodorod atomlarynyn sonun bilen birlikde hem
elektronlaryn bir molekuladan basga molekula gegirilip, okislenme-
gaytarma hadysalaryn ge¢megidir.

Glikolizin ge¢mekliginde, onuii ATF gorniisinde energiya
dikeltmeginde fosforlasma hadysalaryn &hmiyeti 6rdn uludyr.
Birlesmelerinn fosfat toparjyklary pH 7 ionlasan, otrisatel zaryady

14. Sargyt Ne 981
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alyp baryan toparjyk gorniisindedir we umumy fosforlasan mole-
kula otrisatel zaryadlagyar. Mélim bolsuna gord, oyjiik perdejikle-
ri zaryadlasan birlesmeleri gecirmeklige ukypsyzdyr. Seylelikde,
Oyjiikden glyukoza, piruwat ya-da laktat yaly birlesmeler, 6zbolusly
molekulanyn gatnagmaklaryndan 6yjlik perdejiklerinden gegirip
oyjiikkden oOyjiige getirilyén bolsalar, glyukozanyn fosforlasdyrylan
birlesmelerine seyle miimkingilikler yokdur. Geksozdifosfatyn
(fruktozo-1,6-difosfat) yokary otrisatel zaryadly fosfat toparjygynyn
molekulada ekwatorial yerlesmekligi geksozanyn triozofosfata dar-
gamagyna gin yardamy bardyr. Sonra molekula energiyanyin mak-
roergiki baglanysyk gorniisinde, fosfat toparjygynda yygnanmak-
lygyny berjay etmeklige gatnasyar. Molekulanyn, fermentlerin
katalitiki tdsirinde, Ozilinin maddasyny tanamaklyk, kopleng
yvagdaylarda molekulanyn fosfat galyndysynyn {isti bilen amala
asyrylyér (19-njy ¢yzgy).

Glikolizi umumy tarapdan hisiyetlendirilenden sofira, bu ha-
dysanyn ge¢mekligi bilen baglanysykly glyukozanyin laktata owriil-
meginde gecyén tisirlesmelere seredelin.

1. Glyukozanyi fosforlasmasy. Umuman, D-glyukoza ¢alysma
nukdaynazaryndan isjeit birlesme dildir. Sonun ii¢in D-glyukoza
ATF-in gatnagsmagynda molekulanynn 6-njy uglerod atomyna gi-
droksil toparjygynyn isti bilen fosfat galyndy birlesyér. Netijede
glyukozanyn isjent gorniisi glyukozo-6-fosfat emele gelyér:

a-D-glyukoza +ATF — a-D-glyukozo-6-fosfat + ADF.

Hadysa geksokinaza tarapyndan katalizlesdirilydr. Ferment be-
den d&yjluliklerinde ginden yayran. Geksokinazanyn isjeiiligi tigin
magniy iony zerurdyr, sebdbi reaksiyada ATF-yn 6zi ulanylman,
onun magniy iony bilen toplanmasy gatnasyar. Myssa dokumasynda
geksokinaza, glyukozo-6-fosfatyn mukdary belli bir derejd yetenden
sonra ingibirlesyar. Seylelikde, bu ferment glikolizin allosteriki fer-
mentidir we geksokinaza ii¢in glyukozo-6-fosfat fermentin allosteriki
ingibitorydyr.

Bagyrda geksokinazanyn basga bir gorniisi, glyukokina-
za fermenti bardyr. Glyukokinaza geksokinazadan tapawudy,
dine D-glyukozany fosforlagdyryar. Geksokinaza bolsa, dhli
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Glyukoza 2NAD 2H,0

2 piruwat ” 2 laktat

2NAD
2C0, 2NAD-H,

2 aseltil - Ky A

b

Krebsin
halkasy

H,0

19-njy ¢yzgy. Glyukozanyi dargayys ugry

geksozlaryn (fruktoza, galaktoza we mannoza) fosforlasmasyny
katalizirlesdirydr. Glyukozo-6-fosfatyn tdsirinde glyukokinaza
ingibirlesmeyér we 6ziinin kinetiki gorkezijileri boyung¢a hem ta-
pawutlanyar. Bagyrda glyukokinaza, gandaky glyukozanyn muk-
dary belli bir derejede yokarlananda isjenlesyédr we glyukozanyn
gandaky artykma¢ mukdaryny fosforlasdyryp oyjiikde tygsytlan-
magyna gatnasyar.

2. Glyukozo-6-fosfatyn fruktozo-6-fosfata owriilmekligi.
Bu hadysany fosfoglyukoizomeraza fermenti gaydymly kataliz-
lesdiryar:
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CH,0H

CH,0PO,H, CH,OH
0 (0]
>
OH — HO
HO OH OH
OH OH
Glyukozo-6-fosfat Fruktozo-6-fosfat

Fermentin tisirinde aldozofosfat ketozofosfata dwriilyar. Kar-
bonil toparjyk birinji yerinden ikinji yere gegyir. Fermentin isjenligi
ticin Mg*" zerurdyr.

3. Geksozofosfatyn gaytadan fosforlasmagy. Fruktozo-6-fos-
fat fosfofruktokinaza fermentin tésirinde ATF bilen fosforlagdyrylyp,
fruktozo-1,6-difosfata dwriilyar:

CHZ'OPO3gz ADF CH»OPO;H,

CH,0H ATF 5 CH»OPO.H,

HO HO
OH OH

OH OH

Fermentin igjenlesmegi iicin magniy kationy gatnasyar. Hadysa
dine fruktozo-1,6-difosfatyn emele gelmegine tarap katalizlesdirilyar
we gaydymsyzdyr.

Fosfofruktokinaza glikolizi sazlasdyrmakda ikinji fermentdir.
Hadysa pes tizlik bilen gecydr we umumy glikolizin tizligini kes-
gitleyan tapgyrydyr. Eger-de geksokinaza, esasan-da, glyukokinaza,
glyukozanyn umumy isjeiilesme hadysalaryny sazlasdyryan bolsa,
fosfofruktokinaza fermenti difie glikolizin tizligini sazlasdyryjy fer-
mentdir we fermentin igjenlik derejesi umumy glikolizin tizligini
kesgitleyar. Seylelikde, bu ferment glikolizinn gegmeginde in wajyp
fermentlerini biridir. Oyjiikde ATF-yii mukdary azalyp, onufi dniim-
lerinin (esasan, AMF-in) mukdary yokarlansa fermentin isjenligi
giiyclenyér. Eger-de 6yjliikde ATF-yn mukdary yokary bolsa ya-da si-
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trat we yag tursulary yaly energetiki birlesmeler kop bolsa fermentin
igjenligi pesdir.

Fermentiit molekulasy dort 6zbolusly subbirlikden diiziilen. Fos-
fofruktokinazanyn myssadaky gorniisi bagyrdaky gorniisinden, 6zii-
nin fiziki-himiki hasiyetleri boyunga tapawutlanyar.

4. Fruktozo-1,6-difosfatynn dargamagy. Bu hadysa aldolaza
fermenti tarapyndan katalizlesdirilyar:

H O
CHzOPOS, CH,yOPOH, lCHz-OPO3H2 ol
—> (C=0 + CHOH
HO | |
OH CH,OH CH,0POH,
OH
Fruktozo- 1.6-difosfat Dioksiaseton- Gliseraldegid-
’ fosfat fosfat

Hadysa gaydymly katalizlesdirilydr. Aldolaza dort subbirlik-
den gurlan fermentdyr. Bagyrda, myssada we beynide aldolazanyn
Ozayratyn gorniisleri bardyr. Aldolazanyn dhli gorniisleri-de frukto-
zo-1,6-difosfaty diokiasetonfosfata we gliseraldegidfosfata dargad-
yar. Emma fermentin myssadaky gorniisi, haywanlaryn irki Osiis
dowriinde doreyar we soiflunda fermentiii bagyrdaky gorniisine
calsylyar. Aldolazanyn myssa gorniisi fruktozo-I-fosfaty pes tizlik
bilen katalizlesdirydr. Fermentini bagyr gorniisi bolsa sol birlesméni
yokary tizlik bilen dargadyar. Sunun bilen birlikde aldolazanyn myssa
g0rniisi, onun bagyr gorniisi bilen ¢alysmasa, seyle bedende fruktoza
yokary tizlik bilen calsyp bilmén, bedende fruktozemiya yagdayyny
doredyar.

5. Triozofosfatlaryn izomerlesmekligi. Bu hadysa gaydymly
gecydn hadysasydyr we gliseraldegidfosfat hem-de dioksiaseton-
fosfat, triozofosfatizomeraza fermentiin gatnasmagynda biri-birine
Owrilyérler:

Dioksiasetonfosfat < Gliseraldegidfosfat.

Bu izomerlesme hadysasynyn denagramlylygy dioksiase-
tonfosfata tarap ugrukdyrlandyr we durnukly yagdayda ulgamyn
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95% mukdary dioksiasetonfosfat we 5% hem gliseraldegidfos-
fat bolanda denagramlylyk doreyar. Eger-de gliseraldegidfosfat
glikolizin ugry boyun¢a mundan beylék-de 6zlesdirmé gatnasyan
bolsa, dioksiasetonfosfat glikolize gatnasman dine gliserolfosfat-
degidrogenaza fermentin tdsirinde gliserol-3-fosfata gaydymly
gaytarylyar:

CH,-OPO H, CH,-OPO_H,

C=0 + NADH, <—>CHOH + NAD
| |

CH,OH CH,OH.
Dioksiasetonfosfat Gliserolfosfat

Sonun ii¢in hem dioksiasetonfosfat triozofosfatizomeraza fer-
mentinn  katalizlesdirmeginde biitinley gliseraldegidfosfata Gwrii-
lip, glikolize gatnasyar. Seylelikde, 5-nji basgancagyil netijesinde
glyukozanyn bir molekulasyndan gliseraldegidfosfatyii iki moleku-
lasy emele gelyér. Sonun bilen glikolizin birinji, tayyarlanys dowri
tamamlanyar.

6. Gliseraldegid-3-fosfatyn 1,3-difosfagliserata okislenmegi.

Bu hadysa glikolizin dowamynda energiyanyn makroergiki fosfat
gorniisinde yygnanmaklyga alyp baryan hadysalaryi ilkinjisidir:

H 0] 0]

~N A AN
C C-O~POH,
| |
CHOH + NAD + H,PO, P — CHOH + NAD " H,
| |
CH,-OPO,H, CH,-OPO,H,,.
Gliseraldegidfosfat 1,3-difosfagliserat

Hadysa gliseraldegidfosfatdegidrogenaza fermenti tarapyndan
gaydymly katalizlesdirilyar. Fermentin kofermenti bolup, NAD ¢ykys
edydar. Hadysanyn netijesinde gliseraldegidfosfat difosfagliserata
okislenyir, sol bir wagta NAD hem gaytarylyar (NADH,). Emele ge-
len 1,3-difosfogliserat angidrid gorniisli asilfosfat, 6rdn yokary ener-
giyaly fosfat birlesmedir. Energiyanyn kop mukdary molekulanyn
asilfosfat boleginde yygnanandyr.
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Gliseraldegidfosfatdegidrogenaza fermenti ¢ylsyrymly ferment-
dir. Molekulyar agramy 140 000-e dendir, diiziimi hem dort sub-
birlikden ybarat. Fermentiil igjel merkezinde NAD-dan basga-da,
tasirlesmé igjent gatnasyan sisteinin galyndysyndaky sulfgidril to-
parjyk hem bardyr. Fermentiit madda bilen katalitiki gatnasygy ordn
¢ylsyrymly gegyar.

7. 1,3-difosfogliseratdan makroergiki fosfat toparjygynyn
ADF-a gecirilmegi. Fosfogliseratkinaza fermentin katalizlesdirme-
ginde 1,3-difosfogliseratynn karboksil toparjygyndaky makroergiki
fosfat toparjygy ADF-e gegirilip, ATF we 3-fosfogliserat emele gel-
yar:

0)

//
C-O~PO,H, COOH

| |
CHOH + ADF <—= CHOH + ATF
| |
CH,OPO,H, CH,OPO,H,.
1,3-difosfogliserat 3-fosfogliserat

Hakykatdan bolsa fosfogliseratkinazanyn katalizlesdirmegindiki
hadysa adaty gecmin, gliseraldegidfosfaty 1,3-difosfogliserata okis-
lenmesi bilen yanagykly gec¢yidn hadysadyr. Bu umumy hadysada
okislenménin netijesinde energiya ondiirilydr we energiya sol wagtyn
Oziinde ADF-e birlesip, ATF emele getiryiar. Hadysada 3-fosfogli-
serofosfat iki tdsirlesme {i¢in aralyk birlesme bolup ¢ykys edyar.
Seylelikde, bu iki biri-biri bilen yanasyp gecyin hadysalary seyle
yazmak miimkindir:

Gliseraldegid-3-fosfat + NAD + H,PO, <

> 1,3-difosfogliserat + ADF <
«> 3-fosfogliserat + NADH, + ATF.

Seylelikde, iki fermentin gatnagmagynda yanasyp ge¢yian ha-
dysalaryi netijesinde gliseraldegid gliserata okislenyédr we ATF-in bir
molekulasy hem ADF-den emele gelyar.

8. 3-fosfogliseratyn 2-fosfogliserata 6wriilmegi. Bu hadysa
fosfogliseratmutaza fermentin katalizlesdirmeginde gegyar:
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COOH COOH

‘CHOH — (|3HOPO3H2
‘CHZOPOSHZ |CHZOH
3-fosfogliserat 2-fosfogliserat

Fermentin katalizlesdirmeginde ge¢ydn bu hadysa hem
2,3-difosfogliseratyn emele gelmekligi bilen amala asyrylyar:

Fosfoferment + 3-fosfogliserat <
> ferment + 2,3-difosfogliserat <>
> fosfoferment + 2-fosfogliserat.

9. 2-fosfogliseratyn degidratasiyasy. Bu hadysa enolaza fer-
menti tarapyndan katalizlesdirilydr we magniy kationynyn gatnas-
magynda gegyar:

COOH COOH

| |

CH-OPOH, <—> C-O~POH,+H,0.
| |
CH,OH CH

2
2-fosfogliserat Fosfoenolpiruwat

Bu hadysa glikolizin dowamynda ikinji tapgyr energiya On-
dirmekde wajyp hadysadyr. Diymek, fosfogliseratyn degidrata-
siyalasmagynyn netijesinde, molekulanyn diiziimindéki energiya fos-
fat galyndyda yygnanyp, makroergiki fosfat toparjykly 6rdn yokary
energiyaly fosfoenolpiruwatyin doremegine alyp baryar. Fosfoenolpi-
ruwatdan gidrolizin netijesinde, fosfat toparjyk ayrylanda, molekula
ordn kop mukdarda energiyany bosadyp c¢ykaryar. Enolaza fermentin
igjeniligi licin magniy zerurdyr.

10. Fosfoenolpiruwatdan makroergiki fosfat toparjygy
ADF-e getirilmek. Umumy glikolizi merkezi metaboliti bolan
pirawatynl déremegini iipjiin edyén hadysadyr. Glyukozany kislo-
rodly (aerob) ya-da kislorodsyz (anaerob) sertlerde dargamaklyk
ugurlaryna ugrukdyryan ¢alysma catrygydyr. Hadysanyn netije-
sinde emele gelydn piruwat kislorodsyz yagdayda laktata owrii-
lip, anaerob glikoliz tamamlanyar. Kislorodly sertlerde piruwat
mundan beyldk hem suwa we komiirtursy gazyna dargadylyar we
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sol hadysalary bilen glyukozanyn aerobly dargamaklygy tamam-
lanyar:

COOH COOH

| |

C-O~POH,+ADF ~ ——» C-OH +ATF

| |

CH, CH,

Fosfoenolpiruwat Enolpiruwat

Hadysa piruwatkinaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilyér

we sol hadysanyn netijesinde ATF-ini bir molekulasy emele gelyér.
Piruwatkinazanyn isjeiiligi licin magniy we kaliy kationlary hokmany

zerurdyr.
Enolpiruwatyn piruwata éwriilmekliginde ferment gatnasmayar:
COOH COOH
|
C-OH <—= C=0
| |
CH, CH,
Enolpiruwat Piruwat

Fosfoenolpiruwatyn, standart sertlerde, suwlanyp dargamagynda
14,8 kkal/mol energiya bosayar. Sol energiyanyn yarym mukdary (7,3
kkal) ATF gorniisinde yygnanyar we energiyanyn galan yarym muk-
dary hem hadysanyn denagramlylygynyn saga ugrukdyrylmagyna
yokary derejede yardam edyir. Seylelikde, hadysa difie ¢gepden saga
gecmeklige ukyplydyr, yagny gaydymsyz hadysadyr.

Piruwatkinaza, glikolizde, fosfofruktokinazadan sofira ikinji
sazlasdyryjy fermentdir. Stiydemdirijilerinn bedeninde fermentiii bagyr
(L-) we myssa (M-) gorniisleri bardyr. Piruwatkinazanyn M-gorniisi
ticin ATF-iil yokary mukdary ingibitordyr. Emma fermentin L-gdrniisi
ticin, magniyniin we kaliynin yeterlik mukdary derejesinde ATF-yn
yokary mukdary ingibirlesdiriji tdsir etmeyar. Fermentint bu gorniisi
ticin yokary molekulyar yag tursulary, asetil-KoA we suksinil-KoA
yokary igjenilikli ingibitorlar bolup ¢ykys edyédrler. Fermentin iki
gbrniisi hem kalsiyninl kationy bilen ingibirlesdirilyar.

11. Piruwatyn laktata gaytarylmagy. Piruwat diiie glyukoza-
nyn katabolizminde dil-de, aminotursularyn ¢alsygynda hem merkezi
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orny eyeleyér. Glikolizin 6-njy basgancagynda, gliseraldegid-3-fos-
fatyn, gliseraldegidfosfatdegidrogenazanyn katalizlesdirmeginde,
1,3-difosfagliserata okislenmeginde, fermentiii kofermenti NAD iki
elektrony we iki protony kabul etmeklik bilen gaytarylan gorniise
(NAD - H,) gecyir. Dokumada gaytaryjy potensialyfi yygnanmak-
lygy, Oyjiik ligin amatly sert dildir (pH-yn peselmegine getirmekligi
miimkindir). Sonufi tigin-de NAD - H, kislorod bilen okislendirilip,
oyjik potensialy belli bir derejede saklanylyar we glikoliz hem kislo-
rodly ugry boyunga dowam edyaér.

Kislorodsyz sertlerde (kislorod yeterlik mukdarda bolmanda)
doredilen gaytaryjy potensial (NAD - H)) piruwat tarapyndan sifidi-
rilip, piruwatyn laktata gaytarylmagyna alyp baryar. Bu hadysa lak-
tatdegidrogenaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilyér:

COOH COOH

| |
C=0+NAD-'H, = <—=CHOH +NAD

| |
CH CH,.

3 3
Piruwat Laktat

Bu hadysa bilen glyukozanyn kislorodsyz sertde dargamagy
ya-da anaerob glikolizi tamamlanyar. Glikoliziii umumy okislenme-
gaytarma hadysasyny, yagny glikolitiki oksidoreduksiya hadysany
asakdaky c¢yzgy bilen gorkezmek bolar:

Gliseraldegid-3-fosfat NAD Laktat

1.3-difosfogliserat NAD - H, Piruwat
Su hadysalaryn esasynda, iki fermentin (gliseraldegidfosfatde-
gidrogenaza we laktatdegidrogenaza) gatnagmaklarynda oOyjiikde

gaytaryjy potensialyn derejesi iiytgedilmén saklanyar.

Laktatdegidrogenaza  kop  dokumalarda dus  gelyir.
Fermentin molekulasy 4 protomerden diiziilen. Protomerlerini
diiziimi den ddl we sol sebdbden fermentini 5 izogdrniisi bardyr.
Laktatdegidrogenazanyn yiirek myssasyndaky gorniisi dort

birmenizes polipeptid zynjyrlardan duryar we yiirek gorniisi diyip,
H, belgisi bilen bellenilyir. Fermentifi ikinji gérniisine M-gorniisi
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bagga hili dort birmenzes polipeptid zynjyrlardan duryar we ony M,
bellik bilen bellenilyir. Laktatdegidrogenazanyn bu iki gorniisleri
biri-birinden katalitiki ukyplary (K ), ingibirlesik hasiyetleri
boyunca has tapawutlanyarlar. Beyleki agzalarda we dokumalar-
da fermentin M- we H-gorniislerini diizen polipeptid zynjyrlaryn
molekulasynyin  diiziminde diirli aragatnagykda gelmekligi
fermentinl izoenzim spektoryny diizydr we her agza hem mahsus
bolan izoferment gorniisi layykdyr.

Glikoliziii jemi we onun energiya #dhmiyeti. Glyukoza
(CH,O,) bilen glikolizii 6niimi bolan laktatyfi (C,HO,), im-
periki formulalaryny biri-birleri bilen deiesdirip gormek bilen
molekulalaryn diiziiminini elementar (C, H, O) aragatnasygynyn we
olaryit mukdarynyn, glikoliziii netijesinde iiytgemeyéndigini kesgit-
lemek zerurdyr. Seylelikde, glyukozanyn esasyny guryan uglerod
atomlarynyn okislenmesi bilen baglanysykly 6zgerismeler gegmeyar.
Emma bu hadysada gecydn okislenme-gaytarma reaksiyasy hem
(glikolitiki oksidoreduksiyasy) ulgamyn gaytaryjy ekwiwalentinin
(potensialynl) ululygyny iiytgetmdn ge¢cmekligi hem 6yjiik sitozo-
lynda diirli fiziki-himiki hadysalaryfn optimal gecirilmekleri {igin
dhmiyetlidir. Oyjiikk madda calsygynda it bir isjeit birlesme bolan
piruwatyn c¢alsygyndan basga hi¢ hili 6zgerisme gatnasyp bilmeyin
laktata Owriilmekliginde doreydn gaytaryjy potensialy (NAD - H,)
yygnamaklyk bilen baglanysykly hadysadyr. Glikolizii umumy, bi-
rinji basgancagynda glyukozany triozofosfatlaryn iki molekulasyna
dargatmaklyk iicin, molekulany fosforlagdyrmakda beden ATF-yi
iki molekulasyny sarp edyér. ATF-yii birinji molekulasy glyukozany
igjenilesdirmek {i¢in geksokinazaly hadysada we ikinjisi hem fosfo-
fruktokinazaly hadysasynda bolyar. Seylelikde, glikolizii umumy
birinji, tayyarlanys tapgyrynda glyukozanyn bir molekulasynyii ha-
sabyna iki molekula gliseraldegid-3-fosfat oOndiirilydr. Glikolizin
glikolitiki oksidoreduksiya basgangagynda ATF ondiirmeklik bilen
baglanysykly gecyin basgancagydyr. Glikolizini 7-nji, fosfogliserat-
kinazaly hadysasynda 1,3-difosfogliseratynn her bir molekulasynyn
hasabyna bir molekula ATF we 10-njy, piruwatkinazaly hadysasynda
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hem bir molekula fosfoenolpiruwatyn hasabyna-da yene-de bir mo-
lekula ATF ondiirilyér. Seylelikde, glyukozanyn bir molekulasynyn
hasabyna umumy 4 molekula ATF doredilyér.

Sunun bilen birlikde, glyukozanyn bir molekulasy glikolizii
netijesinde laktatyn iki molekulasyna dargadylanda ATF-yn 4 mo-
lekulasy madda fosforlasma hadysanyn netijesinde doredilyar.
Glikolizin tayyarlandyrys basgancagynda hem bedende her bir mo-
lekula glyukoza iicin iki molekula ATF sarp edilyir. Seylelikde,
glikoliziii umumy energiya netijesi 2 mol ATF-dir. Standart sertlerde
glyukozanyn laktatyn iki molekulasyna dargamaklygy 48 kkal/mol-a
dendir. Bedenin fiziologiya sertlerinde glikolizin netijesi ATF-yn 2
molekulasydyr. Her gram/mol ATF bedende 12,0 kkal c¢enli energiya
ekwiwalent diyip hasaplananda glikolizin energiya netijeliligi 50%-e
yakyndyr.

4.12. Glyukozanyn kislorodly sertlerde
(aerob) dargamaklygy

Glyukozanyn &hli agzalarda we dokumalarda esasy dargayys
ugry onun kislorodly sertlerde dargamagydyr. Haywan bedeninin
dokumalarynda kislorodsyz (anaerob) yagday doremeyiar we mad-
da calsygynynl kislorodsyz sertlerinde ge¢yidn ugurlary hem sol
hadysanyn gecisinde, hadysa kislorodyn gatnagsman geg¢yandigini
anladyar.

Umumy glikolizinn 10 basgancagynyn netijesinde glyukozanyn
bir molekulasy piruwatyn iki molekulasyna oéwriilydr. Piruwat 18-nji
cyzgyda gorkezilen ugurlar boyunca calysmaklyga ukyplydyr:

Glyukoza

Alanin\ lT ‘//7 Laktat
Piruwat

Malat A%Y l Y%‘Oksaloasetal
Asetil-KoA

18-nji ¢yzgy. Piruwatyn dargayys ugurlary
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19-njy ¢yzgyda gorkezilisi yaly, piruwat NAD - H, bilen gay-
dymly gaytarylyp laktata owriilydr. Bu hadysa calsygyn wagt-
layyn 6zgerismesidir. Laktatyn ¢alysma ugry, onun difie piruwata
owriilmeklik bilen madda calsygyna gosulyp bilyar we sonun {isti
bilen hem bedende glyukozany dikeltmeklige gatnasyar. Piruwat
oksaloasetatyin we malatyn doremegini hem berjay edip bilyar.
Transaminirlesmek arkaly alanini emele getiryir we aminotursu
calsygynda uly &hmiyete eye bolyar. Emma piruwatyin esasy
calysma ugry, onuil okislenme dekarboksilirlesme bilen gaydymsyz
asetil-KoA owriilmegidir.

Piruwatyn okislenme dekarboksilirlesmesi 6rdn ¢ylsyrymly gec-
yvan hadysadyr. Bu hadysa piruwatyn ¢alsygynyn esasy ugry bolmak
bilen, sol birlesméniii bedende har¢lanmagyny mukdar taydan-da
in esasy ugurlarynyn biridir. Piruwat, bedende diiie glyukozanyn
dargamagynyn aralyk 6niimi bolman, aminotursularyin we lipidlerii
dargamaklarynda hem esasy ontimleriii biri bolup duryar. Sonui {igin
piruwatyn okislenme-dekarboksirlesme hadysasyny yorite boliimde
merkezi hadysa hokmiinde seredilydr (1-nji bapa seredin). Seyle hem
bolsa, hadysanyn umumylasdyrylan denlemesini getiryaris:

CH,CO-COOH +HS-KoA+NAD — CH,-CO-S-KoA+NAD - H, +CO,.

Hadysanyn netijesinde emele gelyin asetil-KoA, bedenin umu-
my asetil-KoA goruna gosulysyp, holinin we aromatiki aminlerii
asetilirlesmesine, asetoasetatyn, yag tursularyn we steroidlerii
doremegine gatnasyar. Asetil-KoA, esasy energiya dorediji oniim
bolanlygy tii¢in krebsin lickarbontursy halkasynyn madda calysma
hadysasynda, molekuladaky asetil galyndy degidrirlesip suwa we
komiirtursy gazyna dargadylyar. Seylelikde, glyukoza kislorodly
yagdayda suwa we komiirtursy gazyna dargayar. Sonun bilen birlik-
de glyukozanyn kislorodly (aerob) sertlerde dargamagy li¢ tapgyrda
gecyar:

1) Glyukozanyn anaerob yagdayda dargamagynyn 10 basgan-
cagynyn netijesinde piruwatyn iki molekulasy emele gelyar;

2) Piruwatyn okislenme dekarboksirlesménin esasynda asetil-
KoA doreyar;

3) Ol hem krebsin halkasynda H,O we CO, dargadylyar.
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4.13. Glyukozanyn aerob yagdayda
dargamagynyn energiya dhmiyeti

Glyukozanyn katabolizmi 6yjiik sitozolynda baslap, onun
mitohondriyasynda CO, we H,O gutarnykly dargadylyar.
Oyjik sitozolynda, glyukoza ilki fosforlasyp, sonra hem 10
reaksiyanyn netijesinde piruwatyn iki molekulasyna dargayar.
Netijede 2 molekula NAD - H, we 2 molekula ATF emele ge-
tiryér:

CH,,0, + 2ADF + 2H,PO, + 2NAD —
— 2CH,COCOOH +2NAD - H, + 2ATF.

Piruwatyn okislenme dekarboksilirlesmesinyi netijesinde emele
gelyan asetil-KoA krebs halkasynda dargamaklygy mitohondriyada
gecyar. Sonun licin piruwat sitozoldan mitohondriya giryar. Glikoliziii
6-njy hadysasynda gliseraldegidfosfatyn difosfogliserata okislenende
emele gelen NAD - H, okislenmesi mitohondriyanyfi dokuma dem
alnys zynjyrynda gegydr. NAD - H, mitohondriyanyfi gabygyndan
onufi igine gegmige ukypsyzdyr we NAD - H -nift diiziimindéki
iki wodorod atomyny mitohondriyanyn dokuma dem alys zynjyry-
na gecirmegi gliserolfosfat méki ulgamyn gatnasmagy bilen amala
asyrylyar.

Mitohondriyanyni gabygynyn dasynda yerlesen gliserolfosfatde-
gidrogenaza fermenti NAD - H, bilen dioksiasetonfosfaty gliserolfos-
fata gaytaryar:

CH,OPO,H, CH,OPO,H,
C=0+NAD - H, ————> CHOH + NAD
‘CHZOH |CH20H
Dioksiasetonfosfat Gliserofosfat

Gliserolfosfat mitohondriyanyn gabygyndan ansatlyk bilen
gecip, onun i¢cinde mitohondrial gliserolfosfatdegidrogenazanyn
tdsirinde okislenip, yene-de dioksiasetonfosfata owriilydr. Mi-

tohondrial gliserolfosfatdegidrogenaza fermentin kofermenti
FAD-dyr:
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CH,OPO.H, CH,0PO H,
CHOH + FAD ——>C=OH + FAD"H,
| |

CH,OH CH,0H

Gliserolfosfat Dioksiasetonfosfat
NAD-H, dioksiasetonfosfat/< dioksiasetonfosfat FAD - H,
NAD gliserolfosfat > gliserolfosfat FAD
Sitoplazma Mitohondriya

Gliserolfosfat we dioksiasetonfosfat mitohondriyanyil gabygyn-
dan ge¢meklige ukyply bolanlygy iicin dioksiasetonfosfat mitohon-
driyadan dasaryk sitoplazma cykarylyar. Bu hadysanyn netijesinde
sitoplazmadaky NAD - H,-niit hasabyna mitohondriyada FAD - H,
doredilyédr. FAD - H, dokuma dem alys zynjyrda okislenmek bilen
2 molekula ATF emele getirydr we glyukozanyn bir molekulasynyn
hasabyna 4 molekula ATF emele gelyir:

2FAD " H, + O, + 4ADF + 4H,PO, — 2FAD + 2H,0 + 4ATF.

Piruwatyi iki molekulasy mitohondriyada okislenme dekarbok-
sirlesmek bilen asetil-KoA-nyfi we NAD - H_-ifi iki molekulasyny
emele getiryér:

2CH,COCOOH + 2HS-KoA + 2NAD —
— 2CH,-CO-S-KoA + 2NAD - H, +2CO,,

Iki molekula NAD - H,, dokuma dem alys zynjyrynda okislenme
arkaly 6 molekula ATF ondiiryar:
2NAD * H, + O, + 6ADF + 6H,PO, — 2NAD + 2H,0 + 6ATF.

Iki molekula CH,-CO-S-KoA Krebsifi ligkarbon tursy halka-
synda dargamak bilen 6 molekula NAD - H,, iki molekula FAD - H,
we madda fosforlasmasynyin netijesinde hem 2 ATF molekulasy 6n-
diirilyar:

2CH,CO-S-KoA + 2ADF + 6NAD + 2FAD + 2H,PO, + 6H + O — — 2HS-KoA
+4CO, + 6NAD - H, + 2FAD - H, + 2ATF.
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6 molekula NAD - H, dokuma dem alys zynjyrda okislenmek ar-
kaly 18 ATF emele getiryar:
6NAD - H, + 30, + 18ADF + 18H,PO, — 6NAD + 6H,0 + 18ATF.

Iki molekula FAD - H, dokuma dem alys zynjyrda okislenip, 4
molekula ATF ondiiryér:
2FAD * H, + O, + 4ADF + 4H,PO, — 2FAD + 2H,0 + 4ATF.

Glyukozanyni soiiky birlesmelere cenli gecydn reaksiyalarda
doredilydn ATF-ih umumy sanyny hasaplasak, 36 molekula dendir.
Seylelikde, I g/mol glyukozanyn gutarnykly, soiikky maddalara darga-
magynda 36 g/mol ATF ondiirilyar.

Sitoplazmadaky, glikolizii netijesinde doredilen 2NAD - H,
mitohondriyada dokuma dem alys zynjyrynda okislenmegi {i¢in,
mitohondriyanyn gabygyndan geciriji méki ulgamyn himiki tebigaty-
na gord, sol hadysada doreydn ATF mukdary 4 we 6 denn bolmagy
miimkindir. Su nukdaynazardan glyukozanyn umumy dargama-
gynda emele gelyidn ATF sonky netijesi 36 ya-da 38-e dent bolmak-
lygy miimkindir diylip hasaplanylyar. Seylelikde, glyukozanyn bir
gram molekulasy okislenende doredilen ATF diiztiminddki akkumu-
lirlenen energiyanyn umumy mukdary (fiziologiya sertlerinde her
molekula ATF 12 kkal energiya ekwiwalent edilip alyndy) 450 kkal
towereginde energiya yakyndyr. Standart sertlerde glyukozanyn sol
mukdary 686 kkal energiyasy bosadyan bolsa, glyukozanyn bedende
okislenmeginin energiya dhmiyeti 60-65%-e dendir.

4.14. Glyukoneogenez

Bedende glyukozanyn ki¢i molekulyar birlesmelerden, ferment-
lesme hadysanyi netijesinde emele gelmegine glyukoneogenez diyil-
yar. Glikolizi dwrenmekligin ilkinji dowiirleri myssa yygrylanda,
myssada glikogenin glyukoza we onunl hem laktata dwriilmeginiil
netijesinde, myssa dokumasynda laktatyn mukdarynyn yokarlanma-
gyna alyp baryandygyny gorkezdi. Emma wagtyn gecmegi bilen, do-
kumada kislorod yetmezciligi diizedilmegi bilen, laktatynn myssada
kem-kemden azalmagyna we softundan yok bolup gitmegine getiryar.
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Gegirilen barlaglar glyukozanyn dargamagynda dorédn laktatyn 20%
mukdary CO, okislenyéndigini we galan 80% mukdary hem tézeden
glyukoza owriilydndigini gorkezdi. Seylelikde, glikoliz munun 6zi
gaydymly hadysadyr.

Glikoliz hadysasynda glyukozanyn laktata dargamagynda 11
tisirlesmanin ii¢ hadysadan Ozgesi, yagny 8 hadysasy gaydym-
ly, ikitaraplayyn gecydn hadysalardyr. Gaydymly tésirlesmeleriil
ugry, ona gatnasyan maddalaryin we onliminin mukdarlary bilen
kesgitlenydr. Ug tisirlesme — glyukozanyni fosforlasma (gekso-
kinaza), fruktoza-6-fosfatyn fosforlasma (fosfofruktokinaza) we
fosfoenolpiruwatyn piruwata owriilmeklik (piruwatkinaza) hadysa-
lary birtaraplayyn, dinie glikolizin ugruna ge¢yian gaydymsyz hady-
sadyr. Emma glikoliziii bu gaydymsyz gecyédn hadysalaryny ayla-
nyp gee¢mek iicin bedende sol hadysalaryn alternatiw ugurlary hem
bardyr.

Laktatynn glyukoza owiirmeginde ilkinji pdsgel¢ilik piruwatyn
fosfoenolpiruwata owiirmekligidir. Piruwatkinaza fermenti fosfo-
enolpiruwaty piruwata owiirmeklikde ulgamyn standart erkin ener-
giyasyny uly derejede peseldip gegmegi sebédpli hadysanyn yzyna
gaytarylmagyna hig hili miimkingilik yokdur:

Fosfoenolpiruwat + ADF — piruwat + ATF, Ac = — 7,5 kkal/mol.

Bu hadysanyn yzyna gaytarylmagy iki fermentiil gatnagsmagynda
we gosmacga ATF har¢lanmaklygy bilen iipjiin edilyar. Ilki bilen mi-
tohondriyada, biotin diizlimli piruwatkarboksilaza fermentinn kata-
lizlesdirmeginde oksaloasetat emele getirilydr. Bu hadysanyn gec-
meginde piruwatkarboksilazanyn isjeilesmegi licin beden azyndan
tic molekula ATF sarp edyar:
E + ATF —- E-AMF + H P O

47277
Soiira igjenilesen ferment biotin bilen birlesyar:
E-AMF + biotin — biotinil-E + AMF.
Ferment-biotinil toplumy kémiirtursy gazyny isjenlesdiryér:
E-biotinil + HCO, + ATF — E-biotinil ~ CO, + ADF + H,PO,.

Emele gelen ferment-biotinil-CO, toplum piruwat bilen tésir-
lesyar:
15. Sargyt Ne 981
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COOH COOH

| |
C=0 + E — biotinil ~ CO, + ATF  C=0 + E — biotin + ADF + H,PO,.

| |
CH

CH, 5

|

COOH
Piruwat Oksaloasetat

Piruwatkarboksilaza allosteriki fermentdir, asetil-KoA bolsa,
fermentin polozitel modulyatory bolup duryar. Eger-de hadysa geg-
yan gursawda asetil-KoA bolmasa ferment isjen déldir.

Mitohondriyada doredilen oksaloasetat fosfoenolpiruwata ow-
riilmekligi {i¢in sitozola ¢ykmalydyr. Bu hadysa oksaloasetat-méki
ulgamyn gatnagsmagynda amala agyrylyar. Mitohondriyada malat-
degidrogenazanyi tisirinde oksaloasetat malata gaytarylyar:

Oksaloasetat + NAD - H, <> Malat + NAD.

Malat mitohondriyadan sitoplazma ¢ykyar we sol yerde hem si-
toplazmatiki malatdegidrogenazanyn katalizlesdirmeginde tidzeden
oksaloasetata okislendirilyér:

Malat + NAD <« Oksaloasetat + NAD - H..

Sitoplazmada mitohondriyadan g¢ykarylan oksaloasetat, fosfo-
enolpiruwatkarboksikinaza fermentin katalizlesdirmeginde, GTF-ini
we magniy kationynyn gatnasmaklarynda fosfoenolpiruwata ow-
riilyar:

COOH

\ CH,

CH, ||

\ + GTF =— CO ~POH + CO, + GDF
C=0 |

\ COOH

COOH

Oksaloasetat Fosfoenolpiruwat

Laktatyn glikoliziii ters ugry boyunga glyukoza dwriilmekliginde
ikinji pésgelcilik fosfofruktokinazanyn katalizlesdirmeginde gecyédn
fruktozo-6-fosfatyn gaytadan fosforlasdyrylan fruktozo-1,6-difosfaty
emele getirmeklik hadysasydyr. Fosfofruktokinaza fermenti bir ta-
raplayyn, dine fruktozo-1,6-fosfatynn déremekligini katalizlesdiryar.
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Emma dokumada laktatyn glyukoza owriilmekligini iipjiin etmek-
likde fosfofruktokinazanyn alternatiw, fruktozodifosfataza fermenti
bardyr. Bu ferment, magniy kationynyn gatnasmagynda fruktozo-
1,6-difosfatyn birinji uglerod atomyndaky fosfat galyndysyny ayryp,
onun fruktozo-6-fosfata wriilmekligini katalizlesdiryar:
Fruktozo-1,6-difosfat + H,O — fruktozo-6-fosfat + H,PO,.

Fruktozodifosfataza fosfofruktokinaza bilen bislesikli isleyan
fermentdir we fosfofruktokinazanyn katalizlesdirydn hadysasyny
puja c¢cykaryp we her gezeginde ATF har¢lap &hmiyetsiz hadysa
alyp baryar. Emma hakykatda bolsa, bu iki ferment sazlasdyryjy
fermentler bolmak bilen, ayry-ayry mehanizmler arkaly isjenlikleri
sazlasdyrylyar. Eger-de fosfofruktokinazanyn isjenligi ATF-in muk-
dary bilen ingibirlesdirilse, ADF we AMF bilen isjenlesdirilyar. Fruk-
tozodifosfataza ilicin AMF otrisatel, ATF bolsa polozitel modulyator
bolup hyzmat edyir. Sonira fruktozodifosfataza ii¢in onuni substraty
igjenlijisidir. Seylelikde, bu iki fermentin tésirleri ordn sazlasykly
geemek bilen, bedenin talabyna gord glyukozanyn calsygyny zerur
bolsa glikoliziii ugruna ya-da onun tersine, glyukoneogenez ugruna
ugrukdyryar.

Glyukoneogenezin glikoliz ugry boyunca {igiinji, onuil ini soiiky
pasgelgiligi hem glikolizin geksokinazaly hadysasydyr, yagny glyuko-
zo-6-fosfaty defosforlagdyryp, glyukoza owiirmegidir. Glyukozany
fosforlasdyryan geksokinaza fermenti (glyukokinaza) hadysany ditie
glyukozo-6-fosfatyn emele getirmeklik ugruna katalizlesdiryar. Emma
bu fermente alternatiw glyukozo-6-fosfataza fermenti bardyr. Sol fer-
ment glyukozo-6-fosfaty glyukoza we fosfata dargadyar. Ony isjen
vagdaya gecirmek licin magniy kationy zerurdyr. Glyukozo-6-fosfo-
taza dine bagryn endoplazmatiki torunda, icege nemli bardasynda we
bowrek kanaljyklarynda dus gelyar. Seylelikde, dine sol agzalar gana
glyukozanyn diismekligi iicin derweze bolup hyzmat edip bilyarler.

Sunun bilen birlikde glikolizin netijesinde glyukoza (esasan,
myssada) laktata dargayar. Laktat gan bilen bagra ¢ekilyédr we bagyr-
da hem glyukoneogenezii netijesinde glyukoza owriilyér. Doredilen
glyukoza yene-de gan bilen myssa cekilip, glikolizin netijesinde lak-
tata dargadylyar. Bu hadysa, yagny glikoliz bilen glyukoneogenezin

------
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Glikoliz
myssada
/’ A \/ JATF
Glyukoza Laktat
6ATF Glyukoneogenez
bagyrda

20-nji ¢yzgy. Korinini halkasy

Myssada glikolizifi netijesinde glyukozanyn bir molekulasyndan
iki laktat we 2 ATF ondiirilyar:
Glyukoza + 2ADF + 2H,PO, — 21aktat + 2ATF.

Bagyrda laktatyn iki molekulasyndan glyukozanyn bir moleku-
lasyny ondiirmeklik ticin 6ATF sarp edilyar:
2 Laktat + 6ATF — glyukoza + 6ADF + 6H,PO,.

Seylelikde, glyukoneogenez energiya boyunca amatly hadysa
dildir. Emma laktat madda c¢alsygynda hi¢ hili hadysalara gatnas-
mayar we madda ¢alsygyn yapyk ugrudyr. Laktatyn Ozgerismesi
dine glyukoneogenezdir. Sonun {i¢in laktaty bedenden soiikky madda
hokmiinde ¢ykarandan, glyukoneogenezii iisti bilen 6 ATF sarp edip
laktatdan glyukozany déretmeklik 6rdan ahmiyetli hadysadyr. Sebdbi 6
molekula ATF har¢lanyp ondiirilen glyukozadan kislorodly sertlerde
36-38 molekula ATF 6ndiirmeklik miimkingiligi bardyr. Glyukozany
laktatdan doretmeklik beden {li¢in gymmat diisyan hadysa hem bolsa,
ol 6rdn dhmiyetli we bdhbitli hadysadyr.

Glyukoneogenez bedende dine laktatdan we onuii bilen baglany-
sykly piruwatdan geg¢irilmin, glyukozanyn doéremegi fosfoenolpi-
ruwatdan we oksaloasetatdan hem-de olaryn doremegine gatnasyan
birlesmelerden-de {ipjiin edilydr. Seyle birlesmelere tickarbon tursusy
halkasyna gatnagyan aralyk birlesmeler hem degislidir. Sol birlesmeler
oksaloasetatyn iisti bilen, piruwata Owriilip glyukoneogeneze
gatnagyarlar. Diirli aminotursular hem, sol sanda alanin, serin, treonin,
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sistein we glisin piruwat arkaly, asparagin we aspartat oksaloasetatyi
iisti bilen, walin we metionin, suksinil-KoA arkaly hem-de glutamin,
prolin, arginin, glutamat we gistidin yaly aminotursular @-ketoglutaratyn
iisti bilen glyukoneogeneze gatnagyarlar.

4.15. Glyukozanyn fosfoglyukonat okislenme
ugry

Glyukoza esasy 0Oyjik yangyjydyr. Sonun ii¢cin-de onun kop
mukdary glikoliz hadysanyn netijesinde dargap piruwaty Ondiiryar.
Piruwat hem okislenme dekarboksirlesme hadysanyn netijesine ase-
til-KoA we asetil-KoA hem krebsin iigkarbon tursusy halaksynda
okislenmeklik bilen, sonky maddalara dargadylyar. Netijede hem k&p
mukdarda ATF ondiirilydr. Haywan bedenlerinde glyukozanyn in bir
esasy dhmiyeti-de, onun energiya ondiirmeklik d&hmiyeti bolanlygy
ticin, glyukozanyn esasy dargayys ugry hem onun yokarda gorkezi-
len ATF 6ndiirmeklik ugrudyr. Bu ugurlardan basga-da, glyukozanyn
energiya Ondiirmeklige gatnasmayan, gosmaca, 6zbolusly dhmiyete
eye bolan okislenme ugry hem bardyr. Bu ugra glyukozanyn fosfo-
fosfoglyukonat okislenme ugruna, gosmaca ugry diyilmeginin seba-
bi-de, su ugrun esasynda, glyukozadan 6yjliginn funksional isjenligini
berjay etmek lgin, gaytaryjy potensial, NADF - H, gérniisinde we
pentozo-5-fosfatlar ondiirilyér.

Glyukozanyn fosfoglyukonat okislenme ugrunda ATF harg edil-
meyiar we sonun bilen birlikde-de ATF hem oOndirilmeyér. Soira
hem bu hadysa beyleki biohimiki hadysalar yaly yzygiderlikli we
biri-birleri bilen baglanysykly gecyén hadysasy dildir. Glyukozanyin
su metabolizm hadysa bilen baglanysykly gecyén tésirlesmeleri iki
topara bolmeklik zerurdyr — okislenme we okislenmesiz gecyén
tasirlesmeler.

Okislenme tédsirlesmelerin biri glyukozo-6-fosfatyn glyuko-
zo-6-fosfatdegidrogenaza fermentin (onun kofermenti NADF)
katalizlesdirmegindéki okislenmesidir:
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CH,~OPO;H, CH,-OPO;H,
NADF NADF-H» 0
OH =0.
H OH HO
(@) OH
Glyukozo - 6 fosfat 6-fosfoglyukonolakton

6-fosfoglyukonolakton aralyk birlesmedir, durnuksyzdyr we suw
birlesdirmek bilen, 6z-6ziinden ya-da glyukonolaktonaza fermentin
gatnasmagynda 6-fosfoglyukonata owriilyar:

COOH
I
CH,-OPO;3H, H—-C-OH
o I
HO —-CH
= |
OH =0 + H;,0 —— H—C—OH
HO |
H—-C—-OH
OH |
CH Z*OPO:;HZ .
6 - fosfoglyukonolakton 6 - fosfoglyukonat

Fosfoglyukonat ugrun indiki okislenme hadysasy 6-fosfoglyu-
konatyn okislenmesi we dekarboksirlesmesidir. Bu hadysa 6-fos-
foglyukonatdegidrogenaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilyar.
Fermentin kofermenti NADF-dir we iki basgancak bilen geg¢ip, ribu-
lozo-5-fosfaty emele getiryar:

COOH COOH
| |
H-COH H-COH
| |
OH-CH C=0
| + NADF e — | + NADF - H,
H-COH H-C-OH
| |
H-COH H-C-OH
| |
CH,-OPO,H, CH,-OPO,H,
6-fosfoglyukonat 3-keto-6-fosfoglyukonat

Transaldolazlasdyrmak hadysasy
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COOH

| CH,OH
H-COH |

| e C=0

C=0 |

| H-C-OH + CO,
H-COH |

| H-C-OH
H-COH |

| CH,-OPO,H,

CH,-OPO,H,

3-keto-6-fosfoglyukonat ribulozo-5-fosfat

Hadysanyn netijesinde NADF - H, emele getirilyar. Sunufl bi-
len hem glyukozanyn fosfoglyukonat okislenme ugrunyn okislen-
me bilen baglanysykly hadysalary ge¢ip gutaryar. Umumy netijede
pentozofosfatlary we bedende anabolizm ugrunda okislenme-gay-
tarma hadysalarda gaytaryjy potensialynl ¢gesmesi bolup ¢ykys edyédn
NADF - H, ondiirmeklikden ybaratdyr.

Ribulozo-5-fosfat epimeraza we izomeraza fermentlerin
gatnagmagynda ge¢yan hadysalaryn netijesinde gaydymly ri-
bozo-5-fosfatynn we ksilulozo-5-fosfatyn emele gelmeklerine alyp
baryar:

CH,0H CH,OH H (0]
\ | N A
Cc=0 Cc=0 C
\ | |
HOCH <——— HCOH <—— HCOH
\ | |
HCOH HCOH HCOH
| | |
CH,-OPO,H, CH,-OPOH, HCOH
|
CH,-OPO,H,

Ksilulozo-5-fosfat Ribulozo-5-fosfat Ribozo-5-fosfat
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Glyukozanyi fosfoglyukonat ugrunyn, okislenme hadysalarynyn
gutarmaklygy bilen bilelikde, umuman, bu ugrun tamamlanmaklygy
hem diymek bolar we jemleyji deiileméni seyle yazmak bolar:

Glyukozo-6-fosfat + 2NADF — Pentozo-5-fosfatlar + CO, + 2NADF - H,.

Bu hadysada glyukozanynn molekulasynda ge¢yédn okislenme
ozgerigmelerifi netijesinde bosayan energiya NADF - H,-il diiziimin-
de gaytaryjy potensial gorniisinde yygnanyp, anabolizm hadysalarda
emele gelyén birlesmelere berilyar.

Glyukozanyn fosfoglyukonat okislenme ugry 6yjligiit sitozo-
lynda gegyar we su hadysanyn okislenmesiz gegirilyan tasirlesmeler
ordn cylsyrymly gee¢mek bilen, 6yjiik sitozolynda glikolize mah-
sus bolan (fruktozo-6-fosfat, triofosfatlar) we fosfoglyukonat ugrun
0zbolusly birlesmeleriniit (sedogeptulozo-7-fosfat, pentozo-5-fos-
fatlar, eritrozo-4-fosfat) doremeklerine getirydr. Fosfoglyukonat
ugrunyn okislenmesiz gecirilyin tésirlesmeleri, esasan, transketolaza
we transaldolaza fermentlerin katalizlesdirmeginde gaydymly gegiril-
yan transketolazaly we transaldolazaly hadysalarydyr:

CH,OH
|
H O C=0
N A |
CH,OH C HOCH
| | |
C=0 HCOH HCOH H O
| \ — | N A
HOCH + HCOH HCOH + C
| \ | |
HCOH HCOH HCOH HCOH
| \ | |
CH,-OPO,H, CH,-OPO,H, CHOPOH,  CHOPOH,

Ksilulozo-5-fosfat ribozo-5-fosfat sedogeptulozo- gliseraldegid-
-7-fosfat -3-fosfat

Transketolazaly hadysasy

Transketolazaly hadysasynda glikol aldegidifi (CH,OH-CHO)
erkin molekulasyny emele getirmin, ksilulozo-5-fosfatdan ribozo-5-
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fosfata getirilip, 7-uglerodly birlesméni sedogeptulozo-7-fosfat we
eritrozo-4-fosfat doredilip, fruktozo-6-fosfaty emele getirilyér. Ikisi
hem gaydymly hadysadyr. Transketolaza fermentin glikolaldegid to-
parjygy gatnadyan kofermenti hem tiamindifosfatdyr:

CH,OH
|
CH,0H C=0 H 0]
| | ~N
C=0 H (0] HOCH C
| ~N | |
HOCH + C b S— HCOH + HCOH
| | | |
(HCOH), HCOH HCOH HCOH
| | |
CH,-OPO,H, CH,-OPO,H, CH,-OPO,H, CH,0OPO,H,
Sedogeptulozo- Gliseraldegid-  Fruktozo-6-fosfat Eritrozo-
-7-fosfat -3-fosfat -4-fosfat

Transaldolazaly hadysasy

Bu hadysa transaldolaza tarapyndan katalizlesdirilyar. Ferment
sedogeptulozo-7-fosfatyn 1,2 we 3-nji uglerod atomlaryny gliseralde-
gid-3-fosfata geciryér. Hadysa gecende erkin dioksiaseton ya-da onuil
fosfat 6niimi emele gelmeyar.

Transaldolazaly hadysanyn netijesinde emele gelen eritrozo-4-
fosfatyn haywan bedenlerinde esasy ¢alysma ugry, onun transketola-
zaly hadysanyn netijesinde iki uglerodly galyndyny birlesdirip fruk-
tozo-6-fosfata dwriilmekden ybaratdyr:

CH,OH
|
CH,OH H o C=0
| ~ |
Cc=0 C HOCH H (0]
| | | N
HOCH + HCOH =——= HCOH + C
| | | |
HCOH HCOH HCOH H- C-OH
| | | |
CH,-OPO,H, CH,-OPO,H, CH,-OPOH, CH,OPO,H,
Ksilulozo-5-fosfat Eritrozo- Fruktozo-6-fosfat  Gliseraldegid-

-4-fosfat -3-fosfat
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Glyukozanyn fosfoglyukonat okislenme ugruny hisiyetlendir-
mek bilen su asakdaky 3 netijd gelmek bolar:

1. Fosfoglyukonat ugruni okislenme bilen baglanysykly gec¢yéin
iki hadysasynda, yagny glyukozo-6-fosfatyn 6-fosfoglyukonata we
onunn hem 3-keto-6-fosfoglyukonatyn iisti bilen ribulozo-5-fosfata
owriilmeklerinde iki molekula NADF - H, ondiirilydr. NADF - H,
Oyjikde energiya ¢esmesi bolup hyzmat etmeyiar. Emma diirli ana-
bolizm hadysalary bilen baglanysykly gec¢yén okislenme-gaytarma
hadysalarda gaytaryjy ekwiwalent bolup gatnasyar. Sol sanda yag
tursularyn, steroidlerin we basga-da kop birlesmelerin doreme-
gine gatnagyp wajyp isi alyp baryar. Sonunl {i¢in-de lipidlerin we
steroidlerin doreysinin giiycli gecyédn agzalary bolan bagyrda, siiyt
mézlerinde, bowrekiisti we jyns mézlerinde bu ugry yokary tizlik
bilen gecyédr. Meselem: bagyrda glyukozanyn dargamaklygy bilen
baglanysykly bosayan komiirtursy gazyn 30% mukdary glyukozanyn
su calysma ugry bilen baglydyr.

2. Glyukozanyn fosfoglyukonat okislenme ugrun netijesinde
glyukozadan pentozofosfat ondiirilyar. Esasan-da bu ugrun okislen-
mesi gegirilyén basgangagynda gaydymly hadysalaryn netijesinde we
glikolizin aralyk oniimleriniii gatnagmaklarynda ribozo-5-fosfat eme-
le getirilydr. Bu hadysa asaky ¢yzgyda gorkezilendir (21-nji ¢yzgy):

Gliseraldegid-fosfatX Fruktozo-6-fosfat

Ksilulozo-5-fosfat Eritrozo-4-fosfat X Fruktozo-6-fosfat
Ribulozo-5-fosfat Sedogeptulozo-7-fosfat X Gliserilaldegid-fosfat
| Ribozo-5-fosfat | | Ribozo-5-fosfat | Ksilulozo-5-fosfat

v

Ribulozo-5-fosfat

v

| Ribozo-5-fosfat |
21-nji ¢yzgy. Pentozofosfatlaryn ondiirilisi




Uglewodlaryri gurlusy we ¢alsygy | 238§

Riboza-5-fosfatdan dezoksiriboza-5-fosfat Ondiirilydr, olaryn
ikisi hem nukleotidlerini diiziimine girip, energiya ¢alsygynda we
0yjiikk madda calsygynda uly dhmiyete eyedirler.

3. Glyukozanyn fosfoglyukonat okislenme ugrunyn okis-
lenmesiz gecirilydn basgancaklarynyn hadysalary gaydymly bo-
lanlygy tii¢in we glikolizin hem-de glyukoneogenezinn birndge
fermentleriniit sol sanda triozofosfatizomerazanyn, aldolazanyn,
fruktozo-1,6-difosfatazanyn we geksozofosfatizomerazanyi gatnas-
maklarynda bu hadysa yapyk hadysa Owriilip, pentozofosfatlar-
dan geksozofosfatlarynn ondirilmekligini iipjlin edip, glyukozanyn
komiirtursy gazy gorniisinde ¢ykarylmagyna alyp baryan halka bo-

lup ¢ykys edydr:

6 mol
glyukoza
1 mol 6 CO,
glyukoza
5 mol 6 mol
glyukoza pentoza

~_

Su halkanyn her bir aylawynda glyukozanyn 6 molekulasyndan
bir molekulasy kdmiirtursy gazyna owriilip sarp edilyér. Seyle hasap-
lama umumylasdyrylan hasaplamadyr. Sebdbi hadysada bosayan
CO, dine glyukozanyfi molekulasynyn birinji uglerod atomynyn ha-
sabynadyr, netijede molekula pentoza dwriilydr we 6 molekula pento-
za hem transketolaza we transaldolaza hadysalaryn netijesinde hem-de
glyukoneogeneziin we glikoliziii fermentleriniii gatnagsmaklarynda 5
molekula glyukoza doéredilydr. Hadysany seyle sekillendirmek bolar

(22-nji ¢yzgy):
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6 mol. glyukozo — 6 — fosfat
6NADF
6H ,0 <
6NADF-H,
6 mol.fosfoglyukonat
6CO, ) C:\ 6NADF
6NADF-H,
v
6 mol ribulozo — 5 — fosfat

J| L
\
2 mol. ksilulozo - 2 mol ribozo - 2 mol ksilulozo -
-5- f({sfat — 5 — fosfat — 5 —fosfat
\ X Y
2 mol.sedogeptulozo - 2 mol. gliseraldegid - 3
- 7 - fogfat - fgsfat
f X
2 mol. fruktozo - 2 mol. eritrozo —
6 - fosfat - 4 — fosfat )
X
v Al
2 mol. glyukozo - 2 mol. fruktozo - 2 mol. gliseraldegid - 3
6 — fosfat 6 — fosfat - fI)sfat
2 mol. glyukozo - 1 mol. glyukozo —
6 — fosfat - 6 - fosfat

22-nji ¢yzgy. Glyukozanyi fosfoglyukonat dargayys ugry

Seylelikde, glyukozanyn fosfaglyukonat okislenme ugry onui
dargayys hem ugrudyr. Bu ugra glyukozanyn fosfoglyukonat okislen-
me dargayys halkasy ya-da pentozofosfat dargayys halkasy hem di-
yilyar.

Pentozofosfat ugry adamyn eritrositlerinde hem isjen gecyar.
Netijede emele gelyin NADF - H, eritrositlerifi gabygynyfi diiziimine
girydan doymadyk yag tursularyn kislorodyn tisirinde okislendirilip,
perdejiklerin gurlusynyn bozulmaklaryndan hem-de Fe** okislendi-
rilmédn saklanmaklaryna yardam edyéir. Adamda birndge dogabitdi
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doreyédn glyukozo-6-fosfatdegidrogenaza fermentinn we beyleki pen-
tozofosfat ugruna gatnasyan fermentlerin pes isjeiiligi ya-da diiybiin-
den sol fermentlerin yoklugy sebépli doreyin keseller kop dus gelyar.
Sol kesellerde eritrositlerin perdeleri yarylyp, olaryn gemolizi gegip,
anemiya yagdayyna alyp baryar.

4.16. Glikogenin dargaysy we doreysi

Glikogen haywan bedenlerininn ¢yjlikleriniii esasy tygsytlandy-
rylan polisaharididir. Molekulasy biri-biri bilen a-1,4-glikozid bag-
lanysyk bilen birlesen D-glyukozadan duryar. Glikogenin gurlusy
amilopektin gérniisinde, emma ondan-da k&p onun dasyna ¢ykyp du-
ran gidroksil toparjyklary bolanlygy sebépli glikogenin molekulasy
yokary derejede gidratirlesen molekuladyr. Molekulanyn zynjyrynyi
sahalanan yerinde @-1,6-glikozid baglanysyk hem bardyr. Molekulyar
agramy birndc¢e milliona dendir.

Glikogen dhli oyjiiklerde diyen yaly dus gelyar. Emma glikogenin
esasy yerlesen yeri bagyrdyr we myssadyr. Bagyrda onun mukdary
bagryit 7% massasyna defidir, myssada — 2%-e ¢enlidir. Oyjiikde
glikogen kicijik ddnejik gorniisinde dus gelyar we glikogeni déredyén
hem-de dargadyan fermentler sol dénejikler bilen baglanysykly yag-
dayda yerlesyar.

Glikogen, pet yaly, asgazan-icege yolunda siilekey amilazasy we
pankreatiki amilazanyn tésirinde, 1—6 baglanysyk amilo- we oligo-
glikozidaza fermentler tarapyndan iiziilyar. Netijede glikogen erkin
glyukoza dargadylyp gana sorulyar.

4.17. Glikogenin bedende dargaysy

Haywan bedeniniii 6yjiiginde glikogen fosforoliz hadysanyn
netijesinde dargadylyar, sol hadysa glikogenfosforilaza fermentinin
katalizlesdirmeginde gecydr. Fermentin tdsiri icegede amilazanyn
petinn biitinley molekulasynyil glyukoza dargaysy yaly tdsir etmén,
glikogenin molekulasynyn ujundan, glikozid baglanysygyny fosfo-
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roliz yoly bilen dargadyp bir molekula glyukozo-I-fosfaty bosadyp
alyar. Eger-de Oyjiigin glyukoza bolan talaby doldurylan bolsa,
fermentin tasiri togtadylyar. Hadysanyn gecisini seyle sekillendirmek

bolar:
CH, OH CH, OH CH,OH CH, OH
N 0 HO g+ HyPO—~ HOJ * \OH
0 OH _, OH HO 0-PO;H,
OH OH OH OH
glikogen [C¢H,Os], glikogen glyukozo-1-
[CeHy0s],-1 fosfat

Fosforoliz hadysasy bilen glikogenfosforilazanyn tésirinde 1—4
glyukozid baglanysygy dargadylyar. Ferment molekulanyin saha-
lanan yerindédki 1—6 glikozid baglanysygyna hiijiim etmeyir we ol
baglanysyk amilo-1,6-glikozidaza fermentin gatnasmagynda suwlan-
ma hadysa arkaly dargadylyar. Soiira glyukoza-1-fosfat, fosfoglyuko-
mutaza fermentin tésirinde glyukozanyn c¢alysma isjen gorniisi
glyukozo-6-fosfata owriilyar:

CHOH CH,- OPO3H,

o 0
OH OH
HO 0O-PO3H, HO OH
OH OH

glyukozo - 1 - fosfat

glyukozo - 6 - fosfat

Hadysa ¢ylsyrymly we magniy kationynyn gatnasmagynda
gecydr. Fermentin igjenn gorniisi, onuil fosforlasan, fosfoglyuko-
mutaza gorniisidir we glyukozo-1,6-difosfat hem kofaktor bolup
gatnagyar.
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4.18. Glikogenin doreysi

Oyjiikde glyukozanyh mukdary yokarlananda glikogenin
doreysi isjenn hala gelydr we hacanda oOyjiigin glyukoza bo-
lan talaby artanda hem glikogenin dargadylysy giiy¢lendirilyar.
Seylelikde, bu iki hadysa mydama biri-biri bilen baglanysykly,
bedenin talabyna gord gegyir. Iymitlenme wagtynda, igegeden
gana glyukozanyn kép mukdary diisyir. Oyjiikde glyukoza kop
mukdarda yygnanyp bilmeydr. Sebdbi glyukozanyn seyle kop
mukdary, 0yjiigi osmos sarsgynynyin netijesinde sitoplazmatiki
perdesini yaryp, Oyjigiin dargamaklygyna alyp barardy. Sonun
licin-de iymitlenme wagtynda bedene diisen glyukoza glikogene
owriilip, energiya toplan madda gorniisinde dhli 6yjiiklerde yyg-
nanyar.

Glikogenin doreysi glyukozo-l-fosfatdan baslanyar. Glyuko-
zo-1-fosfat glyukozo-6-fosfatdan fosfoglyukomutaza fermentin gay-
dymly katalizlesdirmeginde emele gelyir:

CH,—-OPO;H,4 CH,0OH
0) (0)
_
OH - OH
H OH H O-PO;H,
OH OH
glyukozo - 6 - fosfat glyukozo - 1 - fosfat

Glyukozo-I-fosfat Oyjiikde glikogenin ¢esmesidir. Emma
glyukozo-l-fosfat seyle gorniisde glikogenin ddéremegine
gatnagmayar. Onun doremegi TUg¢in uridindifosfat-glyukoza
(UDF-glyukoza) zerurdyr. UDF-glyukoza glyukozo-1-fosfatyn
ontimidir. UDF-glyukozanyn doéreysi UDF-glyukozopirofosta-
rilaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilyidr. Hadysa gaydymly
gegyar:
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I CH,OH
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OH OH
OH
HO O-POH,
OH OH OH
Glyukozo-1-fosfat UDF - glyukoza

Hadysa gaydymly gec¢yin bolsa-da, dyjiikde UDF-glyukozanyn
doremegine tarap ugrukdyrylandyr. Sebédbi hadysanyn netijesinde
emele gelyédn pirofosfat (H,P,0.) doran dessine fosfata dargadyl-
yar. Glikogenin doremeginin baglanmagy iicin Oniinden tayyar
glikogenin molekulasy ya-da bolmanda 1—4 glikozid baglanysygy
bilen birlesen birndge glyukoza molekulasyndan duran oligosaha-
rid zerurdyr. Sol molekulanyn ujuna UDF-glyukozanyn glyuko-
za galyndysy birlesdirilydr. Bu hadysa glikogensintaza tarapyndan
katalizlesdirilyar:

[CH,O.] +UDF-glyukoza — [C,H, O], + UDF.

67710 7 54n 67710 7 54n+

Her hadysanyn netijesinde glikogeninn molekulasy bir glyukoza
kopelyar. Molekulanyn zynjyrynyn sahalanyan yerini amilotrans-
glikozilaza fermenti katalizlesdiryér. Bu ferment zynjyrdan 5-7 mo-
nosaharid birlikde duran molekulanyii bolegini ayryp, poliglikozidin
orta bolegine getirip 1—6 glikozid baglanysyk bilen sol zynjyra cat-
yar. Seylelikde, zynjyrda saha doreyar we sahanyn ujy hem glikogenin
doremegi bilen uzaldylyp gidilydr. Hadysanyn dowamynda diizii-
minde 6 miinden bir milliona ¢enli glyukoza galyndysyny saklayan,
sahalanan, orin ¢ylsyrymly gurlusly dgirt uly glikogeninn molekulasy
doredilyar.



Uglewodlaryri gurlusy we calsygy | 241

4.19. Glikogenin ¢alsygynyn 6zayratynlyklary

Glikogenin c¢algsygy dhli agzalara we dokumalara mahsusdyr
we umuman, dhli dyjiiklerde birmenzesrdk gegyir. Dine bagyrdan
we myssadan 0zge agzalarda glikogeninn doreysi we onun dargaysy,
yokary we 6zbolusly tizlik bilen hisiyetlenmeyér. Emma glikogenin
doreysi, esasan-da onun dargadylysy we glikogen ¢alsygynyi umumy
Oyjik madda calsygynda dhmiyeti hem-de onun sazlanysygy bagyrda
we myssada, beyleki agzalara we dokumalara garanynda 6zbolusly
gecyan hadysadyr. Mukdar taydan-da glikogen bagyrda, onun 7-8%
agramyna ¢enli yygnanyp bilyan bolsa, myssada onun 1-2% agramy-
na ¢enli, 6rdn kop mukdarda glikogen yygnanyar. Emma bedenin
beyleki oyjiiklerinde glikogeninn mukdary 6rdn azdyr we adaty tay-
dan, kdpleng, onuit mukdary nola yakyndyr.

Bagyrda glikogenin calsygy. Iymitlenmegin dowamynda
bedene diisydn glyukozadan bagyrda glikogensintazanyn tasirin-
de glikogen doredilyér. Iymitlenmegiii aralygynda bolsa glikogen
glikogenfosforilazanyn tisirinde glyukoza-I-fosfata dargadylyar.
Adam 24 sagadyn dowamynda iymitlenmén a¢ yagdayda bolan-
da, bagyr oyjiiklerinde glikogenini doly yakylmagyna alyp baryar.
Emma diizgiin boyunca bir gije-glindizde 3-4 gezek iymitlenen-
de, bagyrda, iymit dowamynda gan bilen baryan glyukoza glikoge-
ne owrllydr. Iymit aralygynda bolsa glikogenin listki poliglikozid
zynjyrlarynynn uglaryndan glyukoza glyukozo-1-fosfat gorniisinde
bosadylyar. Seylelikde, belli bir wagtda, diizgiin boyunca iymitlenen-
de, glikogenin molekulasy kdp wagtyn dowamynda bagyrda saklan-
magy miimkindir. Yagny iymit wagtynda bedene diisyén glyukoza
glikogenin dagyndaky poliglikozid zynjyrlarynyi uglaryna birlesip,
molekulany ulaldyp we iymit aralygynda hem sol uglaryndan glyuko-
za bosadylyp glikogenin molekulasy yene-de onki yagdayyna getiri-
lip, molekula biitinley dargadylman hadysanyin dowam edip durmagy
miimkindir.

Iymit wagtynda glyukoza glikogen gorniisinde yygnanyp, iymit
aralygynda hem glikogen dargadylyp, bedenii glyukoza talabyny ka-
nagatlandyryar. Glikogenii dargamagyndaky emele gelen glyukozo-1-

16. Sargyt Ne 981
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fosfat fosfoglyukomutazanyn tésirinde glyukozo-6-fosfata owriilyar.
Bagyrda glyukozo-6-fosfataza fermentin barlygy sebépli glyukozo-
6-fosfat defosforlagyp glyukoza owriilydr. Bu ferment bowrekden,
icegénin nemli bardasyndan we bagyrdan basga beyleki agzalarda we
dokumalarda yokdur.

Glyukozo-6-fosfatdan erkin glyukozanynn gana bosamaklygy
hem dine sol agzalarda miimkindir. Sunun bilen birlikde bagyrda
glikogeninn dargamagy, gandaky glyukozanyn mukdaryny belli bir
derejede saklamaklyk bilen baglanysykly ge¢yian hadysadyr. Ganda
glyukozanyn mukdary azalsa, glikogenin dargamagy gecyir, eger-de
onun mukdary ganda yokarlansa, glikogenin doreysi giiyclendirilyér.

Glyukozanyil ganda adaty derejesi 3,5-5,5 mmol/1 ya-da 60—100
mg%-dir. Su dereje adam kébir a¢ yagdayda bolanda hem saklanyl-
yar. Glyukozanyn gandaky derejesi iymit wagtynda igegeden diisyan
glyukozanyn hasabyna we iymit aralygynda bolsa bagyrda glikogenii
dargadylmagynyin we bagyrda hem-de bowrekde glyukoneogenezii
hasabyna iipjiin edilydr. Glyukozanyii gandaky belli bir derejede
tiytgedilmén saklanmaklygyny onuil beyni ulgamyny iymitlendir-
mekligi bilen baglanysyklydyr. Eger-de beyleki agzalar we doku-
malar energiya ¢cesmesi hokmiinde glyukoza bilen bir hatarda yag
tursularyny hem ulanyan bolsalar, beyninini energiya ¢esmesi dife
gandaky glyukozadyr. Sofira gandan glyukoza beyni Gyjiiklerine
yonekey girmek esasynda gecirilydr. Sonun iicin hem glyukozanyn
girmeginin tizligi onuil gandaky mukdaryna baglydyr. Sol sebiplere
gord hem ganda glyukozanyn mukdarynyn azalmagy ilki bilen beyni
ulgamynyn funksiyalarynyin bozulmagy bilen baglanysykly gecyar
(bas aylanmak, 6zlinden gitmeklik we titreménin bolmaklygy).

Iymit wagtynda igcegeden bagra akyan ganda glyukozanyn
mukdary 10 mmol/l-a ¢enli yokarlanyar. Bagyrda glyukozanyn
esasy mukdary glikogen gornilisinde saklanyar. Bu hadysanyn geg-
meginde glyukozanyn dhmiyeti uludyr we glikogenfosforilazanyn
igjenliginin yatyrylmagynyi we glikogensintazanyi bolsa igjenliginifi
yokarlandyrylmagynyin &hmiyetleri hem oOrdn uludyr. Gandaky
glyukozanyn dhli agzalarda we dokumalarda ulanylmaklygynyi neti-
jesinde, onun mukdarynyn peselmegine alyp baryar. Seyle yagdayda
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ganda glyukozanyn mukdaryny dikeltmeklik glyukoneogenezin we
esasan-da bagyrda glikogenin dargamaklarynyn netijesidir. Bir gije-
giindizde glikogenin dargamagynda we glikoneogenezin hasabyna
bagyr 300 gr glyukozany gana goyberyar. Sonun iicden iki essesi
glikogenin hasabynadyr.

Myssada glikogenin calsygy. Myssada energiya ¢esmesi, esa-
san, glyukozanyn kislorodly we kislorodsyz sertlerde dargamaklygyn
netijesinde doredilyan ATF-dir. Myssada glyukozanyn ¢esmesi onun
gandaky mukdarydyr we myssa dyn¢ wagtynda yygnalyan gliko-
gendir. Glikogen glikogenfosforilazanyn tdsirinde glyukozo-1-fos-
fata dargadylyar we fosfoglyukomutazanyn katalizlesdirmeginde
glyukozo-I-fosfat glyukozo-6-fosfata dwriilydr. Myssada glikogeninl
dargaysynyn, onun bagyrda dargaysyndan tapawudy glyukozo-6-fos-
fataza fermentin bolmanlygy iicin glyukozo-6-fosfat glyukoza dwriil-
meyir we myssa yygrylmasynda difie energiya li¢in ulanylyar.

Glyukozo-6-fosfat glikoliziii ugry boyunca dargamaklyk bilen
myssada kislorodyn yetmezgiligi sertlerinde laktata dwriilyar (kislo-
rodsyz glikoliz) we kislorodly sertlerde bolsa piruwatyi iisti bilen CO,
we H,O dargadylyar. Eger-de glikoliz hadysa glyukozanyti hasabyna,
ony fosforlasdyryp glyukozo-6-fosfata Owriilmegi bilen gegiril-
min, glikogenin dargamaklygynda emele gelyén glyukozo-1-fosfaty
fosfoglyukomutazanyn gatnagsmagynda glyukozo-6-fosfata owrlilip
Eger-de glikolizde glyukozanyn bir molekulasynyn hasabyna 6ndii-
rilydn ATF-in mukdary iki molekula bolsa, glikogenolizin hasabyna
ondiirilydn ATF-in mukdary glyukozanyn bir molekulasyna — 3 mo-
lekula ATF-dir. Sebibi glikolizde glyukozadan glyukoza-6-fosfaty
almaklyk ti¢in bir molekula ATF sarp edilip alynyar. Emma glikoge-
nolizde glyukozo-6-fosfaty ATF sarp edilmén, glikogenin fosforoliz
dargaysyndan glyukozo-I-fosfatyn iisti bilen glyukozo-6-fosfat 6ndii-
rilyér.

Sonra-da glikogen myssada, bagyrda beyleki agzalara gara-
nynda, ordn yokary, yyldyrym caltlygynda gecyidn tizlik bilen dar-
gayar. Myssa yygrylanda, sekundyn dowamynda, onuit ATF bo-
lan talaby yiizlerce esse yokarlanyar. Seyle mukdardaky ATF dine
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glikogenolizin we glikolizin hasabyna, gysga wagtyn dowamynda
iipjiin etméige miimkingilik doreyér. Sontundan bolsa, myssa dyng
wagtynda gan bilen getirilyin glyukozanyn hasabyna glikogen 6ndii-
rilip myssada onun mukdary dikeldilyar.

4.20. Glikogenin ondiirilisinin we
dargaysynyn sazlasygy

Glikogen 6yjiikde glyukozanyn étiyag (tygsytlanan) gorniisi bo-
lanlygy ti¢in, iymit iyilydn wagtynda glyukozadan doredilip, 6yjiikde
yygnanyar we iymit aralygynda, glyukozanyn yetmezg¢iliginde, ony
oyjiikde doldurmak ticin hem glikogen dargadylyar. Bedenii energiya
bolan talaby hem hemise iiytgdp durandyr. Bedeninl isjenn wagtynda
energiya talaby yokarlanyar we onun dyn¢ wagtynda bolsa peselyar.
Seylelikde, oyjiikde glikogenin dargaysy we onuil doremeginii tizligi
mydama liytgdp durandyr. Sofira bir 6yjlikde bir wagtyn dowamynda
glikogenin hem doéremeginin hem-de onun dargaysynyn gecip dur-
maklygy 6yjiikde dhmiyetsiz, biderek energiya har¢lanyan halkanyn
doremekligine getirmekligi hem miimkindir. Oyjiikde seyle yagdayyn
doremezligi ii¢in, glikogenin doreysi we onun dargaysy biri-biri bilen
yokary derejede sazlagykly gecirilyér.

Glikogenin dargaysy we doreysi glikogenfosforilaza hem-de sin-
taza fermentleri tarapyndan katalizlesdirilyir. Oyjiikde bu fermentiii
igjenilesen we igjenlesmedik gorniislerde bolmaklygy we ol gorniislerin
biri-birlerine 6zbolusly ferment ulgamlaryn ya-da ayry-ayry tésirlerin
gatnasmaklarynda gecirilmekleri uly dhmiyete eyedir.

Glikogenfosforilazanyn isjen gorniisi fosforilaza a onun isjen dél
gorniisinin (fosforilaza b) iki molekulasyndan déredilyér. Bu hady-
sada 4 molekula ATF harclandyrylyar we fosforilaza b fermentin
kinazasynyn katalizlesdirmeginde gegirilyér. Fosforilazanyn isjen-
lesmesi myssa yygrylmagynyn onyanynda baslayar. Myssa yygryl-
magy tamamlanan dessine ikinji ferment, a fosforilazanyn fos-
fatazasynyn katalizlesdirmeginde fosforilaza a defosforlagsdyrylyp,
onun igjen dél gorniisine — b fosforilazanyn molekulasyna oéwriilyar:
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4 ADF Fosforilaza a (igjen) 4H,0
kinaza — fosfotaza
4 ATF 2 Fosforilaza b (igjen dél) 4 H,PO,

Glikogensintaza hem fosforlagdyrylan (D-gorniisi) we defosfor-
lagdyrylan (i-gorniisi) gorniisdedir. Glikogensintaza, fosforilazanyn
tersine, onun fosforlasan gorniisi isjent ddl we defosforlasan gorniisi
hem fermentin isjen gorniisidir. Glikogensintasanyn isjenlesdirilisi
hem fosforilazanyn tersine gecirilyar. Glikogensintazanyn fosforlagan
(D) gorniisi fosfataza fermentin gatnagmagynda defosforlasdyrylyp
onun igjen (i) gérniisine gegirilyar we kinazanyn katalizlesdirmeginde
bolsa ATF bilen fosforlasyp isjen dél gorniisine gegirilyér:

H.PO, glikogensintaza i (isjen) ATF
fosfataza — « kinaza
H,0 glikogensintaza D (igjen dél) ADF.

Fosforilaza b fosforlasyp fosforilaza a dwriilmegine we gliko-
gensintaza fermentiii hem isjent gorniisini fosforlasdyryp onun isjen
dél gbrniisine Owriilmegini katalizlesdiryan b fosforilazanyn kinazasy
we i glikogensintazanyn kinazasy hem isjen gorniisinde we isjen dal
gorniisindedir.

Kinazanyn igjefilesmegininn iki mehanizmi bardyr. Birinjiden,
halkaly adenozinmonofosfat (hAMF) garasly proteinkinaza fermentin
katalizlesdirmeginde kinaza igjenlesdirilip igjen gorniisine gegirilyar:

Kinaza (igjen dil) + ATF — Kinaza (igjen) + ADF.

Ikinjiden, kinazanyn igjenilesmegi ticin kalsiyniii kationynyn
mukdarynyn belli bir derejesi zerurdyr. Myssanynn dyn¢ wagtynda
kalsiynin mukdary 6rdn pesdir we 0,2 mkm/1-e dendir. Sol mukdarda
kinaza igjent ddldir. Myssa yygrylanda onun sarkoplazmatiki torundan
sykylyp myssa sarkoplazmasyna kalsiy dokiilydr. Netiejde kalsiynin
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mukdary 0,3-den 20,0 mkm/1-e ¢enli kopelydr we kinazanyn is-
jenllesmegine alyp baryar.

hAMF-garasly proteinkinazanyn igjeiilesmegi ti¢in halkaly AMF
zerurdyr. Bu nukleotid ATF-den adenilatsiklazanyn katalizlemeginde
emele gelyér:

NH,
/
C
I\ H 0 H
N C—N§
HC C-N H 2
N
\ / Q /O
N HO O—P\
1o
OH

halkaly adenozinmonofosfat (h AMF)

Adenilatsiklaza fermenti 0yjligin sitoplazmatiki perdejigin-
de yerlesyir. Ferment bowrek {listi médzin gormony adrenalin ta-
rapyndan isjenlesdirilydr. Seylelikde, beyni ulgamyndan gelyin
duydurys boyunca médzden adrenalin gana dokiilydr. Gan bilen
gormon Oyjiiklere baryp, gormonal reseptorlary gyjyndyryp, adeni-
latsiklazany isjenlesdiryar we netijede glikogenin dargadylmagyny
we onuil doremegini sazladyrys ugry akym (kaskad) goérniisinde
ugrasyp gidyar.

Myssa dokumasynda iki gorniisde, fosforilaza a we glikogensin-
taza D fermentlerini defosforlagdyryan fosfatazalaryny ayryp almak-
lyk we olaryn hisiyetlerini 6wrenmeklik basartdy. Fermentler fosfo-
protein fosfataza [ we II diylip atlandyryldy.

Yokarda gorkezilen glikogenin dargaysynyn we doreysinii
sazlandyrys kaskad ugry, esasan-da, myssa yygrylanda glikogeniii
dargadylmagyny orén yokary tizlikde, yyldyrym caltlygynda ber-
jay etmeklikde 6rdn wajyp mehanizmdir. Beden howply yagdaya
diisende ya-da howply yagdaydan 6ziini alyp ¢ykmak {icin yokary
tizlikde ylgalanda myssada glikogenin kaskad ugry doreyiar we
sekundyn dowamynda glikogenden kop mukdarda glyukoza 6ndii-
rilyér.
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Adenilatsiklaza
(isjen dal)
adrenalin > l
adenilatsiklaza hAMF-garagsly
(isjeri) proteinkinaza
l (isjen dal)
ATF 1 > hAMF
H,P,0,
hAMF-garasly
proteinkinaza
(isjei)
kinaza
(isjeii dal) J
[Ca™] >
kinaza
(isjen)
fosfataza fosfataza
H; PO, fosforilaza ATF glikogensintaza H, O
b D
H,O fosforilaza ADF glikogensintaza H; PO,
f i
[Cs Hi9O4] .4 [Cs Hi0O4] , [Cs Hi0Os] 1y
H, PO,
glyukozo- UDF - UDF
- 1 —fosfat -glyukoza

23-nji ¢yzgy. Glikogenin calsygynyn sazlasygy
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I1ki bilen merkezi beyni ulgamyn gorkezmesine gord bowrekiis-
ti mizde kop mukdarda adrenalin 6ndiirilip gana dokiilyar. Adrena-
lin myssa dyjiiklerinin reseptorlaryny gyjyndyryp, adenilatsiklazany
igjenlesdirydr. Bu hadysa bir molekula adrenalin bir molekula ade-
nilatsiklazany igjenllesdirmek bilen umumy hadysanyn giiy¢clenme-
gine alyp barmayar. Emma bir molekula adenilatsiklaza az wagtyi
dowamynda hAMF-nini kop molekulasynyn emele gelmekligine alyp
barmagy mumkindir. Seylelikde, beynininn duydurysy birndce gezek
kopeldilyér. Eger-de adenilatsiklazadan baglap, glikogenin dargadyl-
magyna cenli gatnagyan fermentlerin her biri 10 esse yokarlandyry-
landa, az wagtyn dowamynda beynide dordan nerw impulsy 1000 esse
giiyclenmegine getirmegi miimkindir. Seylelikde, kaskad ugrunyn
netijesinde adrenaliniii bir molekulasy 10000 molekula glyukoza-1-
fosfatyn emele gelmegine getirer (23-nji ¢yzgy).

Hagan-da myssanyn yygrylmagy tamamlananda, adrenalinin do-
remesi togtadylyar we bar adrenalin hem monoaminoksidazalar tara-
pyndan dargadylyar. Netijede adenilatsiklaza isjenligini yitirydr we hAMF
hem fosfodiesterazalar tarapyndan dargadylyar. Sunun bilen bilelikde-de
proteinkinazalar igjenligini yitiryar. Fosforilazalar we glikogensintazalar
fosfotazalaryn tasirinde defosforlagdyrylyar we netijede glikogenin dar-
gamaklygy tamamlanyp, onuii doremegi igjenlesip baslayar.

Sonira adrenalinii myssanyn is ukyplylygyny giiy¢lendirmekli-
gi, yaglaryn dargadylmaklygy bilen, ylirek myssasynyn yygrylysyny
we onun ¢alt islemekligini yokarlandyryp, myssada gan aylanysynyn
giiyclendirilmeginin netijesinde, myssa kislorodyn we glyukozanyn
kop mukdarda gelmekligini artdyrmaklyk bilen berjay edilyér.

Glikogenin kaskad ugry myssanyi giiy¢li we calt yygrylma-
gynda doreyir. Beyleki wagtlarda glikogenin dargamagy hayal tiz-
lik bilen gegip, myssanyn yygrylmagynda fosforilaza b fosforilaza
a Owriilmén, bagga mehanizmin gatnagsmagynda isjenlesdirilyar. Sol
sanda H,PO, mukdarynyn, ATF dargamagynda yokarlanmagynyn
esasynda igjetiligi gliy¢lenyér. Sebdbi H.PO, we AMF fosforilaza b
igjeiilesmeginin allosteriki maddasydyr we myssanyi yuwas we hayal
tizlik bilen yygrylmaklygyny {ipjlin etmeklik ti¢in glikogenolizi ama-
la asyrmagyna fermenlerinin igjenligi yeterlikdir.
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4.21. Fruktozanyn we galaktozanyn calsygy

Fruktoza. Iymit bilen bedene diisydn fruktozanyn 80% muk-
dary, bagyrda geksokinaza fermentin katalizlesdirmeginde fruktoza-
6-fosfata owriilyar:

Fruktozo + ATF — Fruktozo-6-fosfat + ADF.

Fruktozo-6-fosfat geksozfosfatizomerazanyn tisirinde glyuko-
zo-6-fosfata, sonira glyukozo-6-fosfatazan gatnasmagynda glyukoza
owrtilip, bedene onunl ¢esmesi bolmagy miimkindir. Emma fruktozo-
6-fosfatyn esasy calysma ugry, fosfofruktokinaza fermentinn kataliz-
lemeginde fosforlagyp fruktozo-1,6-difosfaty emele getirmek bilen
glikolize gosulmaklykdyr:

Fruktozo-6-fosfat + ATF — Fruktozo-1,6-difosfat + ADF.

Bagyrda basga-da bir ferment — fruktokinaza bardyr. Fruktokina-
za fruktozany fosforlagdyryp fruktozo-I-fosfata dwiiryér:
Fruktozo + ATF — Fruktozo-l-fosfat + ADF.

Adam bedeninde fruktozo-1-fosfatyn fruktozo-6-fosfata
owriilmekligini katalizlesdirydn mutaza fermentin bolmanlygy
ticin seyle hadysa gecip bilmeyér. Sonra fosfofruktokinaza fer-
menti fruktozo-1-fosfatyn fruktozo-1,6-difosfata owriilmekligi-
ni katalizlesdirmeyidr. Seylelikde, fruktozo-1-fosfatyn dine bir,
yeke-tdk calysma ugry fruktozo-1-fosfatyn aldolaza fermentin
katalizlesdirmeginde dioksiasetonfosfata we gliseraldegide dar-
gadylmak hadysasydyr:

H O
CH,OH CH,OPO H , \ //
CH,-OPO;H, | C
- C=0 + |
HO /'OH I CHOH
CH,OH |
OH CH,OH
dioksiaseton . .
Fruktozo — 1 — fosfat fosfat gliseraldegid

Gliseraldegid NAD - H, bilen gaytarylyp gliserine 6wrilyar, gli-
serin hem gliserolkinazanyin tisirinde fosforlagyp gliserol-3-fosfata
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we sonundan-da gliseralfosfatdegidrogenazanyn katalizlemeginde di-
oksiasetonfosfata okislendirilyar.

Adamda kop dus gelyén, fruktozanyn yaramazlyk yagdayy, fruk-
tozo-1-fosfatyn calsyga gatnasman, onuil yygnanmagydyr. Netijede
kop dirli ferment ulgamlaryn ingibirlesmegine alyp barmak bilen
diirli kesellerin doremeklerine getiryér. Bu yagday, esasan-da, bedene
kop mukdarda saharoza (gant) diisen wagtynda giiyclenyér. Cagada
iymitden sofnra gaytarmaklyk we sandyrama doreyar.

Galaktozanyn ¢esmesi siiyt onlimlerindiki laktozadyr. Bagyrda
galaktokinazanyn tésirinde galaktoza fosforlasyp galaktozo-I-fosfata
owrtlyar:

Galaktozo-I-fosfat + UDF-glyukoza <
> UDF-galaktoza + glyukozo-I-fosfat.

UDF-galaktoza we UDF-glyukoza okislenip galakturon we
glyukuron tursularyn emele gelmeklerine alyp baryar. UDF-galak-
toza D-glyukoza bilen sliyt mézlerinde laktozanyn déremegi, lak-
toza oOndiiriji ulgamyn gatnasmaklygynda iipjiin edilyar. UDF-ga-
laktoza, UDF-glyukoza we olaryn UDF oOniimleri bedende gurlus
polisaharidlerin déremegine giiiden gatnasyarlar.

Galaktozanynn adamda doredyédn madda calsygynyn bozulma-
gy galaktozemiyadyr. Bu yagday galaktozo-1-fosfat uridiltransferaza
fermentinn yetmezgiliginde dordp, bedenin galaktozo-l-fosfaty onun
isjenn gorniisine UDF-galaktoza owriilmeklik ukybyny yitirmekligin
netijesidir. Seyle ¢agalarda ilkinji glinlerden baslap iymitden yiiz don-
dermeklik, gaytarmaklyk, i¢gegmeklik yaly yagdaylar peyda bolyar.

Galaktozemiyanyn esasy ozgerismeleri-de kataraktyn doremegi-
dir. Caganyn iymitinden galaktoza ayrylsa, keselinl kataraktdan beyle-
ki 6zgerigsmeleri ayrylyar we caganyn 6smegine zeper yetmeyaér.

4.22. Bedenin gurlus polisaharidleri

Haywan bedenleriniii 6yjiik we 0yjiik ara gurlusyna gatnasyan
gurlus polisaharidlere proteoglikanlar we glikanlar (ya-da tursy mu-
kopolisaharidler) degislidir.
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Polisaharidler proteinler bilen birlesip, iki diirli ¢ylsyrymly
toplanmalary emele getiryérler: glikoproteidler we proteoglikan-
lar. Glikoproteidleriii diiziminiii esasyny proteinler diizyar, pro-
teoglikanlarynn esasyny bolsa geteropolisaharidler diizyérler. Pro-
teoglikanlaryn diiziiminin 6rin az (3-5%) mukdary proteinlerdir, ga-
lan bolegini 6rén ¢ylsyrymly gurlusly geteropolisaharidler diizyar.

Glikoproteidlerinn esasy uglewod bolegi N-asetilgalaktozamini
yva-da N-asetilglyukozamini we N-asetilneyramin tursularyny sak-
layan oligosaharidlerdir. Proteoglikanlara we glikanlara ya-da tursy
mukopolisaharidlere gialuron tursusy, hondroitin we hondroitinsul-
fatlar, geparin we beylekiler degislidir.

Gialuron tursusy glyukuron tursusyndan we N-asetilglyukoza-
minden duran birlikden diiziilen, yokary molekulyar, ¢ylsyrymly po-
lisaharididir:

COOH CH,0OH

)

NHC — CH,

Gialuron tursusynyi gurlus birligi
Hondroitinin  we hondroitinsulfatlaryn diiziimi gialuron tursu-
syna yakyndyr. Hondroitinini gialuron tursudan tapawudy, onun gurlus
birliginini diiziimine N-asetilglyukozaminiil yerine N-asetil-galaktozamin
girydr. Hondroitinsulfatlaryin duziiminde bolsa, N-asetilgalaktozaminii
4-nji ya-da 6-njy uglerod atomlarynda, ¢ylsyrymly efir baglanysyk bilen
birlesen sulfat galyndylary yerlesydar. Hondroitinsulfatyn, sulfat topar-
Jygyniyn mukdaryna we onun yerlesen yerine goré diirli gorniisleri bardyr:
COOH CH,0H

e

NHC - CH,

Hondrmtmm gurlus birligi



252 | IVbap

COOH CH,0-SOH
I
0 0
HO o
OH ?
-0
0
=
OH NHCZ CH;,

Hondroitinsulfatyn gurlus birligi

Gialuron tursusy 0Oyjiik ara birlesdiriji dokumanyn diiziimine,
bogunlardaky sinowial suwuklygyn diiziimine, goziin ¢iiyse gorniisli
maddasynyn diiziimine we basga-da gurlus ulgamlara giryédr. Hon-
droitin we hondroitinsulfatlar kitirdewiik dokumanyn diiziiminde
hem bardyr.

Gurlus polisaharidleriii doreysi. Gialuron tursynyn doreme-
ginde UDF-glyukuron tursusy bilen UDF-N-asetil-glyukozaminini
biri-birleri bilen yzygiderlikli tisirlesdirilmeginde zynjyryn uzyn-
lasmagyny iipjiin edilip, berjay edilyir. Oyjiik perdejikilerini gurmak-
lyga gatnagyan glikoproteidlerint we gangliozidlerin diiziimine giryén
we basga-da kop gurluslara gatnagyan N-asetilneyramin tursusy
(ya-da sial tursulary) glukozaminden emele getirilyar.

N-asetilglyukozamin < N-asetilmannozamin;

N-asetilmannozamin + ATF — N-asetilmannozamin-6-fosfat + ADF;

N-asetilmannozamin-6-fosfat + fosfoenolpiruwat —
— 9-fosfo-N-asetilneyramin tursusy + H,PO,

9-fosfo-N-asetilneyramin tursusy + H,O —
— N-asetilneyramin tursy + H,PO,.

Somira N-asetilneyramin tursusy STF bilen tdsirlesip, sialilo-
ligosaharidleriit doremeginde SMF-N-asetilneyramin tursusy gornii-
sinde N-asetilneyramin tursynyn ¢esmesi bolup ¢ykys edyaér:

N-asetilneyramin tursusy + STF —
— SMF-N-asetilneyramin tursusy + H,P.O,.

Bu hadysa sialiltransferaza fermenti tarapyndan katalizlesdi-
rilydr. Umuman, geteropolisaharidlerin doreysi we glikoproteidlerini
oligosaharid we polisaharid boleklerinin doreysi glikoziltransfera-
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zalaryn diirli gorniisleriniii gatnagmaklarynda gecirilydr. Fermentler
biri-birlerinden madda 6zboluslygy bilen tapawutlanyarlar.

Glikoproteidler, esasan-da, glikolipidler, 6yjiik perdejiklerinde
yerlesyérler we ol yerde, olaryi uglewod bolekleri hokmiinde perdénin
das tarapynda yerlesip, 0yjiige yakynlagsyan molekulalary duymak we
olary tanamak funksiyalary alyp barmak bilen dyjlikara gatnasygyna
hyzmat edyirler. Oyjiik perdejigine girmeyin glikoproteidlerifi
uglewod bdlejigi molekulanyn protein bolegini diirli proteolitiki
fermentlerinn tédsirlerinden gorap saklamaklyga gatnasyarlar. Mese-
lem, B , witamini i¢cegeden sorulmagyna gatnasyan, Kastlanyf iger-
ki maddasy mukopolisaharid bolup, onun polisaharid bdlegi, protein
bdlegini proteolitiki fermentleriii tésirinden gorayar.

4.23. Uglewod ¢alsygynyn bozulmagy

Glyukozanynn gandaky mukdary onun glikogenden, amino-
tursulardan we beyleki birlesmelerden doremekligine hem-de ige-
geden gana sorulmagyna bir tarapdan we ikinji tarapdan hem onun
bedende dargamagyna we pesew bilen ¢ykarylmagyna baglydyr.
Glyukozanynn mukdarynyn ganda yokarlanmagyna giperglikemiya,

Giperglikemiya 6z gezeginde iki gorniisde dus gelyar — patolo-
giki we fiziologiki giperglikemiyalar. Patologiki giperglikemiya be-
dende uglewodlaryn ¢alsygyny sazlasdyryan ugurlarynyn bozulmak-
laryna alyp baryan diirli patologiki yagdaylarda peyda bolyar. Seyle
patologiyalardan 6rdan kop dus gelyanleri-de we hazirki zaman luk-
mangylyk ylmynda-da wajyp meselelerin biri bolup duryany-da gant-
ly diabetdir. Bu keselde ganda glyukozanyn mukdary 6rdn yokary
derejd cenli galyar. Keselli adamyn ganynda glyukozanyn mukdary
500 mg% we ondan yokary derejd hem yetip bilyir. Diabet keselinde
bedendiki &hli organiki we funksional 6zgerismeleri giperglikemiya
bilen baglanysyklydyr.

Patologiki giperglikemiya bedende dine insulin gormonynyn
yetmezgiliginde doremén, glyukagon, adrenalin we birnace ste-
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roid we gipofizinn gormonlary bilen baglanysykda doéreyir. Sonun
licin-de aggazanasty mazin we gipofizin kesellemeginde, bowrek iisti
méizlerin ¢ismeginde, galkangdrniisli méizin giperfunksiyasynda, ba-
gyr we merkezi beyni ulgamynyn kesellerinde we gowreli ayallarda
giperglikemiya yagdayy mydama dus gelyar.

Fiziologiki giperglikemiya bedende uglewodlaryn calsygynyn
sazlagygynyn durnukly bozulmagyna alyp baryan patologiki 6zgeris-
meleri bilen baglanysykly ge¢yin yagday dildir we wagtlayyn yag-
daydyr. Fiziologiki giperglikemiya Oziinit doremeginini sebdbine
gord iki gorniisde bolup biler — alimentar we emosional gipergli-
kemiya. Iymit wagtynda icegeden gana kop mukdarda glyukoza
diisyar we yeterlik derejede bagyrda glikogene dwriilip yetismeyar.
Netijede 1-2 sagadyn dowamynda giperglikemiya yagdayyna alyp
baryar. Sonun ii¢in giperglikemiyanyn bu gorniisine iymit bilen
baglanysykly (alimentar) giperglikemiya hem diyilydr. Emosional
giperglikemiya bedende howply yagdayyn tédsirinde merkezi beyni
ulgamynyn yokary derejede gyjyndyrylan wagtynda doreyar. Bu yag-
day uglewodlaryn calsygy merkezi beyni ulgamyn gatnasmagynda
sazlasdyrylyandygyny gorkezyér.

Glyukozuriya pesewde glyukozanyin bolmagydyr. Bu yagday,
kopleng, giperglikemiya bilen baglanysyklydyr. Emma glyukozu-
riya, bowrek kanaljyklarynda glyukozanyn gana sorulmak (reabsorb-
siya) yagdayynyn peselmeginiii netijesinde-de dordp biler. Ganda
glyukozanyn mukdary 170-180 mg%-den (bowrek bosagasy) yokar-
lanandan soiira, glyukozany bowrek pesew bilen ¢ykaryp baglayar we
glyukozuriya alyp baryar. Durnukly glyukozuriya gantly diabetde,
pankreatitde doreyar. Wagtlayyn gorniisde seyle yagday kébir yokang
we nerw (garagus) kesellerinde, ondan basga-da morfin, strihnin, hlo-
roform we fosfor birlesmeleri bilen zidherlenende, gowrelilik dowiir-
de hem-de alimentar we emosional giperglikemiyanyi netijesinde-de
dorép biler.

Gipoglikemiya kaheksiyada, adisson keselinde we gipoti-
reozda dus gelyér. Asgazanasty mizin ¢isme keseli hem yokary
dereje gipoglikemiya alyp baryar. Gipoglikemiya yagday adam
ajyganda, fiziki zdhmetden sonra, gowreli we ¢aga emdiryidn
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ayallarda we [-ganglioblokator dermanlary i¢ilende hem emele
gelyir.

Etil spirti hem bedeni gipoglikemiya yagdayyna alyp baryar.
Esasanda, seyle yagday bagyrda we myssada glikogenin mukdarynyi
azalan wagtynda, yagny a¢ yagdayda we agyr fiziki zdhmetden soiira
etil spirti icilse yokary derejeli gipoglikemiyanyn doremegi bilen
alkogol zdherlenmesiniil esasy sebépleri bolup ¢ykys edyar.

Etil spirtin gipoglikemiya alyp barmaklygy onun yokary tizlik
bilen degidrirlesip okislenmesiniii netijesinde, NAD mukdarynyn
bagyrda peselip we NAD - H, mukdarynyf hem yokarlanmagyna
alyp barmagydyr. Netijede NAD bilen NAD - H, aragatnasygy tyt-
geyir we Oyjiikde su nukleotidlerin gatnagsmaklaryndaky hadysalaryn
tizliklerinin-de tiytgemekligine getiryar. Su sebdplere gord-de 6yjik-
de we ganda piruwatyn mukdary peselyar, laktatyin mukdary bolsa yo-
karlanyar. Onun netiejsinde hem glyukoneogenezin tizligi 6rdn pese
disyér. Glyukozanyn, ganda esasy ¢esmesi, bagyrda gecyin glyuko-
neogenez bolanlygy {licin, bedende gipoglikemiya yagdayy doreyar.

Gipoglikemiya beden {i¢in tiz doreydn we howply yagdaydyr.
Sebébi gandaky glyukoza merkezi beyni ulgamyiiyn esasy energiya
¢esmesi bolanlygy ticin onun mukdarynyn ganda peselmegi ilki bi-
len beyninin isiniit bozulmagynyn esasynda bedeni gipoglikemiyaly
koma alyp baryar we bu yagdaydan tiz ¢ykarylmasa bedenin heldk-
lenmegi miimkindir.

Gipoksiya yagdayy-da uglewodlaryn calsygynyn iiytgemegine
alyp baryar. Kébir sebdplere gord, sol sanda gan aylanysygynda we
dem alys agzalarynyn yetmezgiliginde, ganazlykda, birndge yokang
kesellerde we zéherlenmede, gipo- we awitaminozda ya-da agyr fizi-
ki zdhmetde bedende kislorod yetmezg¢iliginiii déremegi miimkindir.
Seyle yagdayda glikolizinl tizlik derejesinden piruwatyn okislenme
tizligi pes gecip, bedende piruwatyin we laktatyn mukdarynyn yo-
karlanmagyna alyp baryar. Sonun yaly yagday bagyr kesellerinde
(bagryii sirrozy), bagyrda glikoneogenezin tizliginin peselmeginde-de
doreyir. Bedende piruwatyin we laktatyn kopelmegi pH-yn peselme-
gine we ganyn asgar rezerwini azaltmaklygyna we bagryn isinin bo-
zulmaklygyna alyp barmaklygy miimkindir.
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Glikogenozlar we glikozidozlar. Polisaharidleriii ¢alsygynyi
bozulmaklarydyr. Glikogenozlar, glikogenin déremegine we onun
dargamagyna gatnasyan fermentleriin haysy-da bolsa birinin ya-da
kabirinint dogabitdi bolmazlygy sebdpli, onuil ¢alsygy bozulyar. Ne-
tijede bagyrda, bowrekde, myssada ya-da beyleki agzalarda we do-
kumalarda glikogen yygnanyp, agzanyn funksiyasynyn bozulmagyna
getiryér. Glikogenozlar caganyn yas dowrilinde peyda bolup, onuil
onlip-6smegine pasgelcilik doredip, koplenc, heldkeilige alyp baryar.

Glikozidozda glikolipidlerin, glikoproteidlerin we glikanlaryn
diizimlerindéki geteropolisaharidlerin ¢alsygyna gatnagyan ferment-
lerin yetmezgiliginde, olaryn ¢alsygy bozulyp, 6yjikde yygnanyp
baglayar. Kopleng, glikozidozyn, geteropolisaharidleri dargadyan
glikozidaza fermentinini yetmezgiliginde doreyéni dus gelyar.

Oyjiikde dzayratynlykly hisiyetli glikozidazalaryn kop gorniis-
leri bardyr we olaryn ayry-ayry gorniislerinin yetmezgiliklerinde
glikozidozyn diirli gorniisleri dus gelyér. Glikolipidlerin uglewod
boleginin ¢alsygynynn bozulmagynyi netijesinde emele gelyin pa-
tologiya yagdayyna glikolipidoz diyilyar. Glikolipidozyn netijesi
birlesdiriji dokumada gurlus-funksional 6zgerismelere alyp baryar.
Bu patologiya ¢agada, onun irki dowriinde yilize ¢ykyar we cagany
Ostisden galdyryp tiz wagtynn dowamynda helédkgilige alyp baryar.
Glikolipidozyn yygylyk dus gelsi 1:100000-¢ dendir.
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LIPIDLERIN GURLUSY WE
CALSYGY

5.1. Lipidlerin himiki gurlusy. Lipidlerin
toparlara boliinisi

Lipidlerjanly bedenlerin, sol sanda haywan we adam bedenlerinin
esasy gurlus-isli birligininl biridir. Proteinler we uglewodlar bilen bir
hatarda, lipidler yasayys ulgamy gurmakda, seyle ulgamda yasayys
hadysalaryny alyp barmaga isjen gatnasyan molekulalary dndiirmek-
de we ulgamy energiya bilen {ipjiin etmekde il bir wajyp birlesmelerii
biridir. Lipidler 6zleriniii gurluslary boyunga, bedende yerine yetiryén
isleri boyunca biri-birinden ginden tapawutlanyan, 6rén ¢ylsyrymly
birlesmeleri 6z igine alyar. Lipidleri proteinler ya-da uglewodlar yaly
belli himiki birlesme hokmiinde hasiyetlendirmeklik miimkin déldir.
Sebébi lipidlerin toparyna, 6ziinit gurlugy we hésiyetleri boyunca
biri-birinden gifiden tapawutlanyan, diiziminde diirli igjeit we is to-
parjyklary saklayan birlesmelerin kop gorniisleri giryér. Lipidler ha-
taryna spirt we tursuly toparjykly birlesmelerini, azot esaslaryny we
cylsyrymly efir 6nlimlerini ya-da aromatiki halkany, sol sanda kon-
densirlenen halkaly ¢ylsyrymly birlesme 6ntimlerini saklayan organi-
ki maddalar degislidir.

Lipidler suwda eremeyirler, yone organiki eredijilerde gowy
ereyir. Sonuil iicin lipidler bedeniii dokumalaryndan organiki ere-
dijilerin (efirler, hloroform, benzol we basgalar) tésirinde ayry-
lyp alynyar. Seylelikde, janly bedenlerin agzalaryndan organiki
eredijileriii kdmegi bilen bejerilip alynyan dokuma bdéliimine (bolegi-
ne) lipidler diyilydr. «Lipid» s6zi belli bir himiki manyny anlatman,
«is¢in, «barlaghana» manyly adalgadyr.

Lipidler kop isleri yerine yetiryén birlesmelerdir. Lipidler bede-
nin tygsytlandyrylan energiya gorniisidir. Lipidleriii esasy yokary mo-
17. Sargyt Ne 981
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lekulyar yag tursularynyi, yokary dereje gaytarylan (CH,) zynjyrynda
ordan kop mukdarda energiya yygnanandyr we molekula okislenende
sol energiya bosadylyar. Bedende 1g protein ya-da 1g uglewod sonky
maddalara ¢enli dargadylanda 4,1 kkal energiya bosadylyan bolsa, 1g
lipid yanmaklyk bilen 9,3 kkal energya emele gelyir. Sonui {igin be-
dende lipidler energiyanyn ¢esmesi bolup hyzmat edyar. Diymek, li-
pidler kop mukdarda energiya saklayan we arassa gorniisindéki ener-
getiki birlesmedir.

Seylelikde, lipidler, uglewodlar bilen bir hatarda, bedenin ener-
giya ipjingilik isine gatnasyan maddadyr. Eger-de uglewodlar,
bedenin energiya tipjiingilik birlesmesi gorniisinde 6rdn az mukdarda
yygnalyan bolsa, lipidler sol nukdaynazardan bedenin energiyasyny
saklayan esasy birlesmesidir.

Lipidler bedenin gurlusyna hem gatnasyarlar, meselem, 6yjiik
perdejiklerininl esasy diiziimi lipidlerden gurlandyr. Lipidler termoi-
zolyasiya we elektroizolyasiya isleri-de alyp baryar. Sowuk yerlerde
yasayan haywanlaryn (ak ayy we deniz haywanlary), deri astyndaky
vag gatlagy bedenin igki yylylygyny dasky gursawa goybermén sak-
layar. Nerw siiyimlerininn miyelin gabygy, beyniden gaydyan nerw
impulsyny (elektriki potensialy) yitirmén, agzalara we dokumalara
yetirmekde uly dhmiyete eyedir. Ondan bagga, birnidce agzalardaky
lipid gatlaklary agzalary we dokumalary mehaniki tisirlerden-de go-
rayar. Muna mysal edip, bowregin yanyndaky we derinin asagyndaky
yag gatlaklaryny getirmek bolar. Suwda yasayan haywanlar {i¢in, esa-
san-da guslaryn yeleklerinin lipid gatlagy, olaryn suwa ezilmeginden
gorap saklamaga uly dhmiyeti bardyr.

Sunui bilen birlikde lipidler bedende kop isleri yerine yetirmége
gatnasyan birlesmedir.

Lipidler, esasan, 6zliniii himiki diiziimi boyunga su asakdaky to-
parlara boliinyar:

1. Yonekey lipidler:

a) yaglar ya-da gliseridler (neytral yaglar);

b) mumlar;

II. Cylsyrymly lipidler:

1. fosfolipidler:
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a) Gliserofosfolipidler;
b) Sfingofosfolipidler.
2. Glikolipidler:

a) Serebrozidler;

b) Sulfatidler;

¢) Gangliozidler.

3. Steroidler.

5.2. Yag tursulary

Kop lipidlerin diiztiminiii esasy bdlegi bolup ¢ykys edyén yag
tursularydyr. Yag tursulary diiziiminde karboksil toparjygyny sak-
layan we wuzyn polyarlasmadyk (zaryatlasmadyk) uglewodorod
zynjyryndan duran karbon tursudyr. Tebigy yaglaryn diiziiminde 4-24
uglerod atomdan duran, kdpleng bolsa 16 we 18 uglerod atomyny sak-
layan yag tursularyna dusmak bolyar. Yaglaryii diiziimine, kopleng,
jibiit uglerod atomyny saklayan yag tursulary giryér. Lipidlerii
esasy hisiyetleri, sol sanda suwda eremeyianligi, olarynl yag sypat-
lary, ereyjilik gyzgynlyk derejesi we beyleki fiziki hdsiyetleri, olaryn
diiziimindéki yag tursulary bilen baglanysyklydyr.

Yag tursulary 6ziinift gurlusy boyunca acyk we kopleng, saha-
lanmadyk zynjyrly tursudyr we 6z gezeginde hem iki topara boliinyén-
dir: doyan we doymadyk yag tursulary.

Doymadyk yag tursularynn uglewodorod zynjyrynda bir ya-da
birnédge jiibiit baglanysyk bardyr. Bir jiibiit baglanysykly yag tursu-
larynda (olein tursy) jiiblit baglanysyk zynjyryil ortasynda, yagny
9-njy we 10-njy uglerod atomlaryn arasynda yerlesyér. Kop jiibiit
baglanysykly yag tursularynynn zynjyrynda jiibiit baglanysyklar bi-
ri-birine yakyn, yanagyp gelmeyar. Olaryn arasynda hokmany suratda
metilen (CH,) toparjyk yerlesyir. Tebigy yaglarda jiibiit baglanysyk
sis — gorniisi boyunga yerlesyér. Sonun li¢cin doymadyk yag tursularyn
zynjyry goni bolmayar, belli bir burg bilen jiibiit baglanysygyn iisti
boyunca zynjyr egrelendir (9-njy tablisa).

1. Doyan yag tursulary:
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Mesge tursusy CH,-(CH,),-COOH;

Kapron tursusy CH,-(CH,),-COOH;

Kapril tursusy CH,-(CH,) -COOH;

Kaprin tursusy CH,-(CH,),-COOH,;

Laurin tursusy CH,-(CH,), ,-COOH;

Miristin tursusy CH,-(CH,), -COOH;

Palmitin tursusy CH,-(CH,) ,-COOH;

Stearin tursusy CH,-(CH,) -COOH;

Arahin tursusy CH,-(CH,) ,-COOH;

Begen tursusy CH,-(CH,), -COOH;

Lignoserin tursusy CH,-(CH,),,-COOH.

2. Doymadyk yag tursulary:

Monodoymadyk yag tursulary

Kroton tursusy CH,~CH=CH-COOH;

Palmitoolein tursusy CH,~(CH,).~CH=CH—-(CH,),-COOH;

Olein tursusy CH,-(CH,) -CH=CH—(CH,),-COOH.

Polidoymadyk yag tursulary:

Iki jiibiit baglanysykly:

Linol tursusy CH,~(CH, ),~CH=CH-CH,-CH=CH—CH,) ~COOH.

Ug jlibiit baglanysykly:

Linolen tursusy CH,~CH,~CH=CH-CH,-CH=CH-CH,-CH=
=CH—(CH,),~COOH.

Dort jibiit baglanysykly:

Arahidon tursusy CH,~(CH,),~CH=CH-CH,-CH=CH-CH ~CH=
=CH-CH,-CH=CH—(CH,),~COOH.

Formuladan gorniisi yaly, kop jiibiit baglanysykly doymadyk yag
tursularynda, jliblit baglanysyklary molekulanyn karboksil ujunda
yerlesmin, kdpleng, zynjyryn metil ujuna yakyn yerlesendir.

9-njy tablisa
Tebigy yaglarda kop dus gelyéin yag tursularynyi ereyin
gyzgynlyk derejesi (°C)

Doyan yag tursulary Doymadyk yag tursulary

Laurin tursusy +44.2 Olein tursusy +13,4

Miristin tursusy +53.9 Linol tursusy -5,0
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9-njy tablisanyn dowamy

Palmitin tursusy +63,1 Linolen tursusy —-11,0

Stearin tursusy +69,6 Arahidon tursusy -49,5

Doyan yag tursulary otag gyzgynlykda mum sekilli, gaty mad-
dadyr we molekulasynyn ¢ylsyrymlagsmagy bilen baglylykda ereyén
gyzgynlyk derejesi yokarlanyar. Doymadyk yag tursulary adamyn
bedeninde suwuklyk yagdaydadyr we olaryn ereyén gyzgynlyk dere-
jesi molekulanyn diiziimindéki jiibiit baglanysygyn sanyna baglydyr.
Molekulanyn doymadyk derejesi ndge yokary bolsa, onun ereyén
gyzgynlyk derejesi hem sonca pesdedir.

Yag tursulary suwda eremeyirler, emma iyiji natriyniii we iyiji
kaliynin erginlerinde yag tursulary duz emele getirip, emulsiya dored-
yérler. Yag tursularyi natriy, kalsiy we magniy duzlary (sabyny)
suwda gowy eremeyandikleri li¢in, yaglary emulgirlesdiryar. Sonun
ticin-de talh suwlarda (nirede Ca**, Mg** ionlary kop) sabyn kopiirjik-
lemeyar.

5.3. Neytral yaglar

Yaglar ya-da neytral yaglar (triasilgliseridler) bedende 6rin kop
yayran lipidlerdir. Neytral yaglary gurlugy boyunca ii¢ atomly spirtiii
— gliserinin we yag tursularyn ¢ylsyrymly efir Onlimidir we &siimlik
hem-de haywan bedenlerinin lipid toplanmalarynyn esasy bdlegini
diizydr. Seylelikde, gliseriniit molekulasyndaky gidroksil toparjyklar
yag tursularyn karboksil toparjygy bilen eterifisirlesip yag emele ge-
tiryér. Gliserin yag tursusynyn bir molekulasy bilen birlesip mono-
asilgliseridi, iki — diasilgliseridi we ii¢ triasilgliseridi emele getiryar:

CH,-O-CO-R, CH,-O-CO-R, CH,-O-CO-R,
(|3H—OH ‘CH—O—CO—RZ (|3H—O—CO—R2
EHz—OH ‘CHZ—OH |CH2—O—CO—R3
Monoasilgliserid Diasilgliserid Triasilgliserid

R - yag tursularyi uglewodorod zynjyry
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Kopleng, tebigy yaglar triasilgliseriddir. Triasilgliseridde ti¢
tursy galyndysy birmenzes tursudan bolmagy hem miimkindir. Muna
mysal edip, stearin tursusyny ya-da palmitin tursusyny gorkezmek
lary hem diiziiminddki yag tursularyn atlaryndan doreyandir — tris-
tearin, tripalmitin, triolein we s.m. Triasilgliseridlerin diiziimi iki
we li¢ diirli tursularyn gatnasmaklarynda emele gelen bolsalar, olara
key we garysykly triasilgliseridler girydr. Meselem, zeytun yagynyn
diiziminin 80% mukdary doymadyk yag tursularydyr we 20% muk-
dary hem doyan yag tursularydyr. Pagta ¢igit yagynyn diiziiminin
doyan yag tursularyn 16% mukdaryny stearin we palmitin tursulary
diizyérler. Mesge yagynyn diiziimininn 40% mukdary doymadyk yag
tursularydyr we 30% mukdary hem stearin we palmitin tursularydyr.
Sygryn i¢ yagynyn 46% diiziimi doymadyk yag tursularydyr we 50%
stearin hem-de palmitin tursularyndan ybaratdyr. Seylelikde, zey-
tun yagynyn esasyny triolein diizydn bolsa, sygryn i¢ yagynyi esasy
tristearin bolup duryar. Zeytun yagynyn diiziimine doymadyk yag
tursulary kop mukdarda giryéndikleri iicin, bu madda otag gyzgynlyk-
da suwuklyk yagdayyndadyr. Sygryn i¢ yagynyn kop mukdary stearin
we palmitin tursulary bolanlygy sebépli, ol otag gyzgynlygynda gaty
maddadyr. Mesge yagynyi diiziimine stearin we palmitin tursulardan
basga-da, 20-21% pes molekulyar doyan yag tursulary hem giryar.
Sonuii {igin mesge, sygryi i¢ yagyna seredeniiide yumsak yagdyr.

Yaglaryn fiziki hisiyetleri, yagny olaryi konsistensiyasy (gaty
madda ya-da suwuklyk gorniisde) yag tursy diiziimine baglydyr.
Osiimlik yagynyi diiziimine kép mukdarda doymadyk yag tursulary
giryanligi {icin ol suwuk maddadyr. Haywan yaglaryn diiziiminde
bolsa kop mukdarda doyan yag tursulary bardyr.

Tebigy yaglary fiziki-himiki hésiyetlendirmeklik {i¢in, su asak-
daky gorkezijiler ulanylyar:

1. Yaglaryii iod sany we belli bir sertlerde 100 g yagyi oziine
birlesdirip bilyin iodyn gram mukdary. Iod yagynyn diiziimindéki
doymadyk yag tursulardaky jiibiit baglanysygyn yerine birlesyiar we
yagyi doymadyk derejesini gorkezyar;
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2. Tursulyk sany we 1 g yagy neytrallagdyrmak {i¢in har¢ edilen
iyiji kaliynin milligram mukdary. Bu gorkeziji yagyn diiziimindéki
erkin yag tursularyil mukdaryny gorkezyir;

3. Sabynlagdyrmanyn sany. 1 g yagda dhli yag tursulary (erkin we
eterifisirlesen) neytrallagdyrmak ti¢in har¢landyrylan iyiji kaliyinifi
milligram mukdary.

Yaglaryi diiziimindéki (suwuk yaglaryl) doymadyk yag tursu-
lary gaytarylmak (gidrirlemek) bilen doyan yag tursulara owriip, gaty

Neytral yaglaryn bedende esasy isi, lipidlerin tygsytlanan
(Yygnalan) gorniigini gurmakdyr. Bedenin dhli 6yjiiklerinini sito-
zolynda kigijik damja gorniisinde yygnanyar. Yoritelenen 6yjii-
klerde, yagny yag Oyjiiklerde, seyle yag damjajyklary oyjiigi
biitiinley dolduryar we seylelikde, yag dokumasy doreyir. Seyle
dokumalar deriastynda, garyn boslugynda we siiyt mézlerinde
emele gelyar.

5.5. Mumlar

Uzyn zynjyrly (14-den 36 uglerod atomly) yag tursulary bilen
bir atomly yokary molekulyar (16-dan 22 uglerod atomly) spirtleriii
cylsyrymly efir baglanysygy bilen birlesen onlimlerine mumlar di-
yilyar:

R,—~O-CO-R,
bu yerde R, — spirt galyndysy, R, — tursy galyndysy.
Setilpalmitat mumy tebigatda kop dus gelydn mumdur. Onun
formulasy seyle:
CH,~(CH,),,~CO-O—~(CH,), .—CH,.
Onun diiziimine setil spirti we palmitin tursusy giryér:
CH,~(CH,), ~CH,-OH CH,~(CH,), ~COOH.

Setil spirti Palmitin tursusy

Mumlar yokary derejede suwdan gagyan hisiyetli birlesmedir.
Sonun {igin suwda yasayan haywanlaryn derisininn iistiinde mum
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gatlagynyn doremegi bilen, ol haywanlarda gidroizolyasiyany dored-
yar. Suwda yiizydn guslaryn yeleklerini, suwa ezilmeklikden gorayar.
Adamyn derisinde we sagynda hem mum gabyk bardyr.

5.5. Fosfolipidler

Fosfolipidlerin molekulasy biri-birine ters we gapma garsylykly
fiziki hasiyetli molekulyar bolejikden duran birlesmedir. Diizii-
mi uzyn we yokary dereje suwdan gagyan hisiyetli uglewodorod
zynjyryny saklayan yag tursulardan (molekulanyin «guyrugy») we
kop otrisatel (fosfor tursy galyndyly) hem-de polozitel zaryadlasan
(azot esasyny) toparjyklardan duran molekulanyn «kellejiginden»
guralandyr. Seylelikde, fosfolipidlerin molekulasynyn bir ujy suw-
dan gac¢yan hasiyetli we ikinji ujy bolsa yokary dereje ionlasan suwa
ymtylmak hisiyetli birlesmedir. Seyle hésiyetine gord, fosfolipidler
polyar lipidler gorniisinde, 0yjiik perdejikleriniii esasyny diizmekli-
ge gatnagyarlar.

Fosfolipidler iki gorniisdedir: gliserofosfolipidler we sfingolipid-
ler. Gliserofosfolipidlerin esasyny fosfotid tursusy diizyar:

Fosfatid tursusy
CH,-O-CO-R,

|
CH-O ~CO-R,

0
l
CH-O- P-OH

|
OH

R — doyan we doymadyk yag tursularyn zynjyry.

Fosfatid tursusy erkin gorniisinde 6rdn seyrek dus gelyir, emma
gliserofosfolipidlerin emele gelmegine aralyk birlesme hokmiinde
gatnasyar. Gliserofosfolipidler fosfatid tursynyn azot esasly spirtini
ontimidir. Spirtin ayry-ayry gorniisleri fosfatid tursuda fosfat galyndy
bilen eterifisirlesip, gliserofosfolipidlerin diirli gorniislerini emele ge-
tiryar.
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Gliserofosfolipidlere fosfatidler ya-da fosfogliseridler hem diyil-
var. Gliserofosfolipidlerin dhlisiniii diiziimine iki molekula 16 ya-da
18 uglerod atomdan duran yag tursulary giryanligi ticin, fosfolipidin
molekulasynda iki sany polyarlagsmadyk uzyn zynjyrly «guyrukdan»
we ionlasan otnositel kigi gowriimli spirt we fosfat toparjyklaryny
saklayan «kellejikden» duryar. Iki yag tursynyin biri doyan we beyle-
kisi hem doymadykdyr.

Bedende, esasan-da, 0yjlik perdejiklerinde dus gelydn gli-
serofosfolipidlere su asakdakylar degislidir: fosfatidilholin,
fosfatidiletanolamin, fosfatidilserin, fosfatidilinozitol, kardio-
lipin we beylekiler. Fosfatidilholinin diiziimine holin aminos-
pirti giryér:

o

|
CH,~0-C-CH,,

Fosfatidilholin
(0]

|
CH-O-C-C H

177735

)
|
CH,-O-P-O-CH,~CH,-N' = (CH,),

|
HO

Fosfatidiletanolaminin diziimine etanolamin giryér. Fosfatidil-
holin we fosfatidiletanolamin 6yjiik perdejiklerinin diiziimine in kop
giryén fosfatidlere degislidir.

o
|
CH-O-C-C, H

7 Fosfatidiletanolamin

0
|

CH-O-C-C_H

177733

o)
|
CH,~O-P-O-CH,-CH,-NH,.

|
HO
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Fosfatidilserinin dliziimine serin aminotursusy we fosfatidi-
linozitolyn diiziimine bolsa halkaly spirt inozitol giryar:

D 0
CH,-0 -C—-C;H3s CH,—0-C—-Cy;Hss
| Q | ?
CH-0-C-CyHjss CH-0-C-CyHs;
| Q | O  oH OH

CH;~O0-P-0-CH,-CH-COOH CH,-0-P-0
| | |

OH

Fosfatidilserin

Fosfatidilinozitol OH

Sfingolipidler. Sfingolipidler hem 6yjiik perdejiklerinini esasy li-
pidlerindendir. Fosfatidleriniki yaly, sfingolipidler polyarlasmadyk iki
uzyn zynjyrdan we ionlagan molekulanyn «kellejiginden» duryar. Fos-
fatidlerden tapawudy diiziiminde gliserini saklamayar. Molekulanyn
esasyny uzyn uglewodorod zynjyrly aminospirt sfingozin we di-
gidrosfingozin diizyar:

CH,(CH,),,-CH=CH- CH-OH

| Sfingozin
CH-NH,
|
CH,-OH
CH,~(CH,),,—~ CH-OH
| Digidrosfingozin
CH-NH,
|
CH,-OH.

Sfingozinii amino toparjygy arkaly amid baglanysygy bilen
birlesen yag tursy onlimi seramiddir. Seramidin diiziimine, kdpleng,
doymadyk yag tursusy — olein tursusy giryar. Sfingolipidlerden adam
we haywan bedenlerinde gii yayranlary we yonekey gurluslysy sfin-
gomielindir. Sfingomielin seramidin fosfoholin ya-da fosfoetanola-
min ontimidir:
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0]

|
CH,~(CH,), ~CH=CH-CH-CH-CH,~O-P-O-CH,~CH,-N'=(CH)),.

| ] |
OH NH OH

Vo
\C H

177733
Sfingomielin

Sfingomielin nerw dokumasynda, bagyrda, bowrekde kop dus
gelyin ¢ylsyrymly lipidlerin biridir we k6p mukdarda nerw siiytim-
lerinint mielin gabygynyn diiziimine giryar.

5.6. Glikolipidler

Glikolipidleri sfingolipidlerin hataryna-da girizmeklik miimkindir.
Sebébi glikolipidlerii hem esasyny sfingozin ya-da digidrosfingozin
guryar. Soiira sfingolipidleriniki yaly diiziimine gliserin hem girmeyér.
Glikolipidlerin diiztiminde fosfor tursusy hem yokdur we olaryn diizii-
minde uglewodlar bardyr. Glikolipidler 6zlerinin diiziimleri boyunga
serebrozidlere, sulfatidlere we ganglioezidlere boliinyarler.

Serebrozidler. Serebrozidlerin diiziiminde fosfor tursynyii bol-
manlygy ti¢in molekula zaryadlasmayar. Y6ne molekulanyi uglewod
(glyukoza ya-da galaktoza) saklayan yeri polyarlagyar we moleku-
diiztimindéki monosaharide gord galaktoserebrozid ya-da glyukose-
rebrozid bolyar:

CH,—OH
H H -CH =CH-CH-CH-CH
CHy(CH 9)1-CH =CH-CH-CH-CH0 o { =
HO — NH o HO
~N
Cy7Hzs OH
Galaktoserebrozid

Galaktoserebrozid diiziiminde galaktozany we glyukoserebrozid
bolsa glyukozany saklayar. Galaktoserebrozidler, esasan, beyninin
oyjiik perdejiklerinde dus gelyar. Glyukoserebrozidler bolsa beyleki
dokumalaryn 6yjiik perdejiklerinde gabat gelyar.
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Sulfatidler serebrozidin Oniimidir we diiziiminde ¢ylsyrymly
efir baglanysyk bilen, geksoza galyndysynda sulfat ionyny saklayar.
Seylelikde, sulfatidler serebrozidsulfatdyr. Sulfat galyndy geksozanyn
3-nji uglerod atomynda yerlesyéar. Sulfatidler hem serebrozidler yaly
beynininn ak maddasynda yerlesydr, emma sulfatidlerin mukdary
serebrozidlere seredeniiide azdyr.

Gangliozidler. Glikozidlerin in ¢ylsyrymlysy gangliozid-
lerdir. Molekulanynn polyarlasan boleginde birndce monosa-
haridleri we olaryn N-asetilirlesen Onlimlerini saklayar. Sol
sanda ganliozidlerin diiziimine N-asetilneyramin tursusy (sial
tursulary) hem-de oligosaharidler giryar. Gangliozidler beyninini
cal maddasynyn perdejigindiki lipid boliiminin 6% mukdaryny
diizydrler. Gangliozidleriii uglewod bolejikleri perdejigin dasky
iistiinde yerlesip, maglumat kabul edijilik, yagny kabul ediji igini
alyp baryarlar. Seyle isi yerine yetirmek bilen gangliozidler,
neyronlarynn we glial oyjlklerin plazmatiki perdejiklerinde kop
mukdarda yerlesyar.

5.7. Steroidler

Steroidler kondensirlesdirilen ti¢ siklogeksan we bir siklopentan
halkany saklayan we onun gaytarylma oniimi bolan siklopentanper-
gidrofenantren oniimidir. Bu halka steroidlerin esasydyr we tebigat-
da ordn kop yayrandyr. Adam bedeninde steroidlere kop diirli gor-
monlar, holesterin, 6t tursulary we basgalar degislidir. Steroidlerin

C C 10-nji we 13-njy, hem-de 17-nji
C{121\3C/171\6C uglerod atomlarynda uglewo-

I | I dorod zynjyryny saklayan we

C C 145 155 3-nji uglerodda hem spirt to-
Cz/ I\Cﬁ 9\8 7 parjygyny saklayan Onlimine
I I T sterinler diyilyar. Adam we
C 5 c haywan bedenlerinde in kop

3 7
N4/ C\ 6/ yayran we wajyp sterinlerin
C C .o ey
biri-de holesterindir:
Siklopentanpergidrofenantren halka
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G-
c. CH; c —CH—-CH,—CH,—CH CH CH
o NN ? )
]
c_CH;C C C
o NN
‘ ‘ ‘ Holesterin
NN
OH C C

Holesterin yag tursulary bilen eterifisirlesip steridleri emele ge-
tiryér. Kopleng, holesterin doymadyk linol tursusy bilen eterefisirlesip
holesterinii efirini emele getirydr. Holesteriniii bedende esasy isi
sulardan ybarat: birinjiden, Oyjiikk perdejiklerinin diiziimine girip
gurlus isini alyp baryar we ikinjiden, holesterin steroidlerin, sol sanda
steroid gormonlaryn, 6t tursularynn we D witaminin ¢esmesidir.

3.8. Lipidlerin ¢alsygy

Lipidler adamyn giindelik iymitinini esasy birlesmelerinin bi-
ridir. Proteinlerini, lipidlerin we uglewodlarynn adaty yagdaylar-
da, giindelik iymitin diiziiminde biri-birine bolan mukdar taydan
aragatnagygy 1:1:4-e dent bolmalydyr we gije-gilindizde 80-100g
lipid, haywan we Osiimlik yaglary gorniisinde iymit bilen bedene
diismelidir. Lipidlerin iymitin hokmany diiziimi bolmaklygy su
asakdakylardan ybaratdyr:

1. Bedenin yasaysyny iipjlin etmek {i¢in belli bir mukdarda yag-
da ereyan witaminler diismelidir;

2. Bedenin gurlusyna gatnasyan lipidlerin diiziimine giryén doy-
madyk yag tursulary (linol we linolen tursulary) we prostaglandinlaryn
hem-de beyleki igjen birlesmelerin ¢esmesi bolup ¢ykys edyén arahi-
don tursusy adam bedeninde emele getirilmeydér.

Su sebéplere gord lipidler hokmany iymit madda hokmiin-
de bedeninn Oniip-6smegi licin we onuil yasayys islerini alyp bar-
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mak {i¢in zerur maddalaryn biridir. Soiira lipidler mukdarlasdyrylan
we rafinirlesdirilen (arassalanan) iymitin energetiki maddasydyr.
Yaglaryii bir gramy uglewodlara we proteinlere garanyiida iki esse
kop kaloriyany beryir. Sonun tigin bedende harg edilen energiyanyn
30%-den yarysyna ¢enli mukdary lipidlerin hasabyna doldurylyar. Bu
yagday, esasan-da, howanyn sowuk wagtlarynda we agyr fiziki zdh-
met bilen mesgul adamlaryn iymit diiziimini islenilende hokman goz
ontinde tutulmalydyr.

Iymit diizglininde lipidler difie mukdar taydan iins berilmén, hil
taydan hem onun diiziimi goz 6niinde tutulmalydyr. Diiziiminde ye-
terlik mukdarda doymadyk yag tursularyny saklayan dsiimlik yaglary,
sol sanda pagta-¢igit, kiinji we zeytun yaglary giindelik iymitde yeter-
lik mukdarda bolmalydyr.

5.9. Lipidlerin asgazan-icege yolunda 6zlesisi

Agyz boslugynda lipidlerin 6zlesisine tésir edydn maddalaryn
bolmanlygy ii¢in, olar agyz boslugynda Ozlesmeyir. Asgazan
siresinde lipaza fermenti bardyr, emma fermentin optimal isjenlik
pH derejesi (5,5-7,5) yokary bolanlygy {ii¢in, sirdnin pH derejesin-
de (1,5-2,2) bu ferment isjenn daldir we uly adamlarda lipidlerin
0zlesmeginde onun hi¢ hili dhmiyeti yokdur. Cagalarda, esasan-
da, ¢agany ene siiydi bilen iymitlendirilydn dowriinde, siiyt bilen
diisydn lipidlerin birndce mukdary asgazan lipazanyn tédsirinde
dargadylmagy miimkindir. Sebdbi su dowiirde asgazan siresiniil
pH-nyn yokary bolmagy (5,5-5,8) we siiydiii diiziminde lipidlerin
hem emulgirlesdirilen yagdayda saklamaklygy bu hadysanyi gec-
mekligine yardam edyaér.

Lipidlerin esasy ozlesdirilydn yeri inge igegedir. Ince icegede
lipidlerin 6zlesmekleri, icegd 6t bilen diisyén 6t tursularyn we pan-
kreatiki hem-de icege siresinddki lipazalaryn we beyleki lipolitiki
fermentlerin gatnagsmaklarynda gegirilyar.

Ot tursulary 6z gurlusy boyunga steriod esasly holan tursusynyn
ontimidir. Holan tursusy bagyrda holesterinden emele gelyar:
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C|H3 CH, |CH3
7
CH,Cc —CH- — - — C.CH; C—CH-CH ~—CH ~COOH
c C cu, ¢ ¢ €
| ]

C CIH3C c——C ¢ CIHJC /C—
N\ N\ ¢’ N Nc
] — ]

C O C C
/ N\ A4
OH\C/ \C/ C C\C/

Holesterin

Holan tursusy

Adamyi 6diinin diiziiminde hol, dezoksihol we henodezoksihol
tursulary we ol tursularyn glisin (glikokol) we taurin bilen birlesen
jubiitlesen 6t tursulary (glikohol, glikodezoksihol, glikohenodezoksi-
hol, taurohol, taurodezoksihol, taurohenodezoksihol) bardyr:

CH HO CH,
HO CH, (I:HJ’ CH;, (le
sz sz
H, tH,
CH, EOOH CH toon
HO OH H
Hol tursusy Dezoksihol tursusy
CH,
CH
) tH
CH,
tH,
CH, tooH
H OH

Henodezoksihol tursusy

Glisin we taurin hol, dezoksihol we henodezoksihol tursularyi
karboksil toparjyklary bilen peptid bilen baglanysyk bilen birlesendir:
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H,;N - CH,— COOH H,N - CH,- CH,-SO;H
Glisin Taurin
CH
HO CH 3 HO CH 3 | 3
CH; I CH
o |
(lfH ) (le 2
G- CH N
CH; COo 3 ?O
|
X IﬁH
CH, CH.
' CH,
COOH - I
HO OH HO SO;H
Glikohol tursusy Taurohol tursusy

Bulardan basga-da 6rdn az mukdarda litohol (3—gidroksiholan)
tursusy hem dus gelyér.

Asgazandan igegé diisen iymit bulamagynyn tursy yagdayy (diizii-
mindéki duz tursusy), igege we pankreatiki sireddki bikarbonatlar bi-
len neytralasdyrylyar. Sunuil bilen bilelikde-de 6t tursularyn tédsirinde
yaglaryil emulgirlesdirilmesi (mayda mikroskopiki damjajyklara dar-
gamaklygy) we solyubililesmegi (suw bilen garylmaklygy) gecyén-
dir. Ot tursulary Ozlerinin amfifillilik hésiyetine gori iisti isjerlikli
birlesmelere degislidir. Seyle birlesmeler yag damjajyklaryi iistlerinda-
ki molekulalaryn biri-biri bilen ¢ekismek ukybyny peseldyér we netijede
uly damjalaryn 6rén kigijik damjalara dargamaklygyny iipjiin edyér we
sunun bilen hem yag damjalarynyn tistki meydanlarynyii kdpelmegine
alyp baryar. Bu hadysa lipid molekulalaryny ferment bilen tésirlesmesine
giiiden yardam edyédr. Lipidler suwda eremeyéin birlesme bolanlygy
ticin, lipolitiki fermentler bolsa iymit bulamagynyn suw fazasynda
yerlesenliklerine gord, lipidin molekulasyna fermentinn hiijiimi bolsa
dinte lipid damjajyklarynyn iistiiki meydanynda ge¢gmekligi miimkindir.
Sonun {i¢in hem damjanyn nége listiikki meydany kdp bolsa, songa-da
fermentint katalitiki miimkingiligi yokarydyr. Seylelikde, lipidleriii
emulgirlesmesinin netijesinde, icege hereketiniit we beyleki tisirlerii
esasynda, iymit bulamagynyn suw boleginde yag damjajyklarynyn deii
yayradylmagy lipidlerin 6zlesdirilmeginde uly &hmiyete eyedir.
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Lipidlerin emulgirlesdirilmesi dine 6t tursulary we olaryn duzlary tara-
pyndan gecirilmén, yag tursularynyn duzlary (sabynlar) we monosaharidler
hem {isti igjenlikli birlesmelere degislidir. Sonun ii¢in hem igegé 6t diisme-
véan wagtynda hem lipidlerin 6zlesdirilmegi az derejede gegirilyandir. Emma
seyle yagdaylarda adamyn yagly naharlary sindirmekligi bozulyandyr.

Neytral yaglaryi 6zlesisi. [ymit bilen diigyén lipidlerin esasy muk-
dary neytral yaglar ya-da triasilgliseridlerdir. Trigliseridler asgazanasty
méziil Ondiirydn fermenti lipazanyn katalizlesdirmeginde gliserine we
yag tursularyna dargadylyar. [ymit bulamagynyn icegé diismekligi bilen,
gormonlaryn tdsirinde asgazan asty mézin siresi giiyclendirilip, lipaza
fermenti igegd dokiilydr. Lipaza isjen dildir we icegede kolipaza bilen
birlesip igjen gorniisine gegirilyér. Bu hadysa kalsiynin kationy hem bosan
yag tursulary bilen birlesip, suwda eremeyén duzy emele getirmek bilen,
fermentin igjeniligini yokarlandyryar. Lipazanyn tdsirinde asilgliseridlerin,
ilki bilen 1-nji we 3-nji uglerod atomlaryndaky yag tursulary suwlasmak
bilen yzygiderli ayrylyp, 2 monoasilgliseridi emele getiryar. Sotra 2
monoasilgliseridiil &hli mukdary gidrolizlesdirilmén sorulyandyr we onui
az mukdary hem erkin yag tursa we gliserine dargadylyar:

O O
CH,-O- g—Rl CH,-O- PJ—R1
o O
I l
CH-O-CR, +HO—> CH-O- CR, +R~-COOH
yag tursy
I
CH,-O- CR, CH,-OH
Triasilgliserid Diasilgliserid
o
CH,-O- ngl CH,-OH
o o
| |
CH-O-C-R, +H,O0——> CH-O-CR,+R~-COOH
yag tursy
CH,-OH CH,-OH
Diasilgliserid 2 monoasilgliserid

18. Sargyt Ne 981
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CH,-OH CH,-OH

0
[
CH-O- CR, +HO—> CH-OH +R,COOH
yag tursy

CH,-OH CH,-OH
2 monoasilgliserid Gliserin

Lipaza fermenti yokary molekulyar yag tursularynyn (C,-den
C,,—cenli) asilgliseridlerinifi suw bilen dargamagyny katalizlesdiryar.
Diiziiminde ki¢i molekulyar yag tursularyny saklayan neytral
yaglaryn dargamaklygy, asgazanasty mézin fermenti esterazalar tara-
pyndan katalizlesdirilydr. Esterazalar 6t tursularyil gatnagmaklarynda
igjenlesdirilyar.

Fosfolipidlerin 6zlesisi. Fosfolipidler icegede fosfolipazalaryn
katalizlemeginde dargadylyar. Fosfolipazalar asgazanasty mézde pro-
fosfolipaza gorniisinde emele getirilydr. Profosfolipaza tripsinin tési-
rinde igjenlesdirilip fosfolipaza owriilydr. Fermentin isjenligi {igin 6t
tursulary we kalsiyniil iony zerurdyr.

Fosfolipazalaryfi diirli, 6z ayratyn gorniisleri bardyr: A, A,
C we D fosfolipaza. Her gorniisi belli 6zbolusly c¢ylsyrymly efir
baglanysygyna hiijiim edyar:

Fosfolipaza A,
o
|
CH,- O- C-R,
Fosfolipaza A,
O
|
CH- O-C-R,
Fosfolipaza C
o

I
CH- O-P-O-R

N _
OH Fosfolipaza D

3

Fosfolipazalaryn isjenlikleri biri-birine menzes daldir. Meselem,
yylanyn (kepjebas) zéherinddki we i¢yanyn zéherinde fosfolipaza A,
igjeniligi beyleki fosfolipazalara garanyiida ordn yokarydyr. Sonun
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licin hem A, fosfolipazanyn tésirinde fosfatidilholinden ya-da fosfati-
diletanolaminden ilki bilen ikinji uglerod atomyndaky tursy galyndy
ayrylmaklyk bilen lizofosfatidilholini ya-da lizofosfatidiletnolamini
emele getirydr. Sol aminlerin tésirinde hem eritrositleriii gabygynyn
yarylmaklygy bilen ganyn gemolizi gec¢yér. Icegede beyle yagday
doremeyir. Fosfolipaza A, tésirinde fosfatidilholinden emele gelen
lizofosfatidilholin A, fosfolipazanyfi gatnasmagynda lizofosfatidilho-
lini z&hersiz birlesme gliserolfosfoholine we yag tursa dargadyar.

Holesterinii 6zlesisi. Holesterin haywan iymit Oniimlerinin
diiziimi bilen sol sanda yumurtga, et, bagyr, beyni we mal yaglary bi-
len diisyar. Her giinde 0,1-0,3 g holesterin iymitin diiziimi bilen, erkin
holesterin gorniisinde ya-da onun yag tursulary bilen efiri gorniisinde,
asgazan-icege yoluna diisyér. Holesterinin efiri asgazanasty mézinin
we icege sirelerinin diiziiminddki holesterolesteraza fermentlerin
katalizlesdirmeklerinde dargadylyar.

Yaglaryii gana sorulmaklary. Icege bulamagynda, lipolitiki
fermentlerinn tisirinde, yaglaryn dargamaklygynyn netijesinde yag
tursulary we olaryn duzlary (sabynlar) hem-de monoasil-, diasil-,
we triasilgliseridlerin we 6t tursularynn emulgirlesdirilen yagdayda
doreyirler. Yag tursulary we gliseridler 6t tursulary bilen bilelikde
misella emele getiryarler. Misella gurlusy boyunga emulgirlesen yag
damjajyklaryndanda 100 esse ki¢i damjajykdyr. Seyle damjajyk-
daky birlesmelerin suwdan gacyan bdlejikleri damjanyn ortasyna we
molekulalarynn suwa ymtylyan bolejikleri bolsa damjanyn das yiizii-
ne ugrukdyrylandyr. Sonira misellalar igcege iipiirjiginit nemli bar-
dasyndan 6yjiiklere diisyar. Bu hadysanyn ugry gutarnykly 6wrenilen
déldir, emma misellalaryil girmegi, pinositoz we beyleki hadysalaryn
gatnagmaklarynda i¢cege nemine gecirmekleri miimkindir.

Icege diwarjygynyi epitelial 6yjliklerinde miselladan 6t tursulary
gana dislip bagra getirilyar. Bagyrda olar tizeden emele getirilen 6t
tursulary bilen 6diin diiziimine diisiip yene-de inge icegd dokiilyér.
Seylelikde, 6t tursulary, iymitin diiziimindéki lipidleri 6zlesdirmekde,
bagyr — igege — gan we yene-de bagyr, yapyk ulgam boyunca ayla-
nyp durandyr. Uly adamyn bedeninde 2,8-3,5 g 6t tursulary bardyr.
Iymitin diiziimindéki yagyn mukdaryna goré gije-giindizde 6t tursulary
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5-10 aylaw edyérler. Her gije-giindizde hem téret bilen 200 mg-a
yakyn 0Ot tursulary bedenden c¢ykarylyar. Umuman, 6t tursularyn
yaglary ozlesdirmekde dhmiyeti, yaglary emulgirlesdirmekden, li-
politiki fermentleri isjenlesdirmekden we yag tursularyny hem-de
uzyn zynjyrly yag tursularyny saklayan gliseridlerin sorulmaklaryna
gatnagsmaklaryndan ybaratdyr.

Iymit bilen diisyén triasilgliseridlerin dinie 40% mukdary gliserin
we yag tursulary gorniisinde icegeden sorulyar. 3-den 10% mukdary
triasilgliserid gérniisinde we galan mukdary hem doly dargadylmadyk
mono- ya-da diasilgliserid gorniisinde, esasyn hem 2-monoasil glise-
rid gorniisinde sorulyar.

Gliserid we gysga zynjyrly (10-ugleroddan az) yag tursulary
suwda ereyandikligi iicin igegeden gana sorulyp, hi¢ hili 6zgerisme
dusman bedene diigyar. Fosfolipidlerin dargamagyndaky emele gel-
yan fosfor tursusy, onun natriy we kaliy duzlary gorniisinde sorulyar,
azot esaslary hem (holin, etanolamin) igjent gérniisinde sorulyar.

Icege diwarjygynda yaglaryn emele getirilmekligi. Bu hady-
sa igegeden sorulan yag tursularyn, miselladan we 6t tursulardan
bosanlaryndan somira olaryn isjeilesdirilmeklerinden, yagny asil-
KoA emele gelmeklerinden baslayar. Sonra sorulan monoasilgliseridi
asilirlesdirmek bilen diasilgliseridi we triasilgliseridi emele gelyar:

Monoasilgliserid + asil — KoA — diasilgliserid + HS — KoA;

Diasilgliserid + asil — KoA — triasilgliserid + HS — KoA.

Icege diwarjygynyn epitelial oyjliginde gliserolkinaza fermenti
bardyr. Bu ferment gliserini ATF bilen fosforlagsdyryp gliserol-3—fos-
faty emele getiryér. Gliserol-3—fosfat asil-KoA bilen asilirlesdirilip,
fosfatid tursynyn emele gelmegini {ipjiin edyir. Fosfatid tursusy bol-
sa fosfolipidlerinn ¢esmesidir. Igege diwarjygynyn nemli 6yjiiklerin-
de doredilen trigliseridler we fosfolipidler hem-de icegeden sorulan
holesterin, az mukdardaky proteinin molekulasyny hem 06z igine
alyp oOrédn kigijik yag damjajygyny doredyir. Damjajygyn diame-
tri 1-5 mikrona denidir we onia hilomikron diyilyar. Hilomikronyn
diiziimininn 85% mukdary trigliseridlerdir, 7%-fosfolipidler, 6%-ho-
lesterin we 2% mukdary hem proteinlerdir. Hilomikron &yjiik ne-
minden gana diisiip bilmeyir. Emma Oyjlikara jayryjyklar boyunca
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limfa turbajyklara diisyérler we sol turbajyklar bilen, umumy lim-
fa ulgamyn {isti bilen, bagra barman uly gan aylanysygyna diigyar.
Seylelikde, iymit bilen bedene diisyédn trigliseridler, holesterin we
fosfolipidlerinn hem birnd¢ge mukdary hilomikron bilen @hli agzalara
we dokumalara getirilydr. Emma hilomikronyn 6zlininn géwriiminifi
uly bolanlygy li¢in gandan yag dokumanyn oyjiiklerine we beyleki
oyjiiklere gecip bilmeyir. Oyjiiklerin dasynda, onufi gabygy bilen
baglanysykly yagdayda we gan kapilyarlaryn endoteliya gatlagy bilen
baglanysykly lipoproteidlipaza fermentleri bardyr. Sol fermentlerin
tasirinde hilomikronyn diiziiminddki gliseridler gliserine we yag
tursularyna dargadylyar. Gliserin we yag tursulary oyjiige girip mad-
da calsygyna gatnasyarlar. Erkin yag tursulary we gliserin yag do-
kumalarynda ganyn albumin proteinlerinini gatnagsmaklarynda basga
agzalara we dokumalara gecyér.

Iymitden son 1-2 sagadyn dowamynda, ganda hilomikronyn
we erkin yag tursularyn mukdary yokarlanyp alimentar (iymit bilen
baglanysykly) giperlipemiya alyp baryar. Giperlipemiyanyn il yo-
kary derejesi iymitden sonl 4-6 sagadyn dowamynda bolyar we 10-12
sagat gecenden sonra hem lipidlerin gandaky mukdary adaty dereja
diigydr we hilomikronlar gandan hem gidyérler.

Yag dokumalarynda lipoproteidlipazalaryfi birnige gorniisleri,
yvagny triasilgliseridlipazalar, diasilgliseridlipazalar we monosil-
gliseridlipazalar bardyr. Diasilgliseridlipazalaryn, esasan, mono-
asilgliseridlipazanyn isjenligi, triasilgliseridlipazalaryii isjefiligine
seredeninde, 10-100 esse yokarydyr. Dokuma triasilgliseridlipazanyn
igjenlligine adrenalin, noradrenalin, glyukagon we beyleki gormonlaryn
tasirleri ordn glycliidir. Ol gormonlar diasilgliseridlipazanyn we
monoasilgliseridlipazanyn isjeiiligine tisir etmeyérler. Sonun {i¢in

Yag dokumalarynda triasilgliseridlipaza isjen gérniisinde dil-
dir we halkaly adenozinmonofosfat (hAMF) tarapyndan isjenlesyar.
Gormonyn (adrenalin) tdsirinde, Oyjiikdédki gormonal reseptoryn
gyjynmagynda adenilatsiklaza fermenti isjenlesdirilydr. Sol fer-
ment ATF-den hAMF emele gelmegini katalizlesdirip halkaly ade-
nozinmonofosfaty emele getirydr we sol maddanyn tdsirinde pro-
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teinkinazalar igjeillesip triasilgliseridlipazanyn isjenilesmegini
ipjin edyidr. Triasilgliseridlipazanyn katalizlesdirmeginde triasil-
gliserid diasilgliseride we yag tursularyna dargayar. Diasilgliserid
hem diasilgliseridlipazanyn tédsirinde monoasilgliseride we ol hem
monoasilgliseridlipazanyn tésirinde gliserine we yag tursularyna dar-
gadylyar. Gliserin we erkin yag tursulary yag dokumasyndan gana
diistip, ganyn albumin proteinleri bilen bedenini dhli dyjiiklerine ye-
tirilyar.

5.10. Ganyn lipidleri we lipoproteidleri

Iymitden son uly adamyn ganynyn plazmasynda lipidleriit muk-
dary 500 mg%-e ¢enli yokarlanyar. Seyle mukdardaky lipidlerin 25%
triasilgliseridlere we 30% mukdary hem fosfolipidlere degislidir.
Holesterinin mukdary 220 mg%-e (35-40%) denidir we az mukdarda
erkin yag tursulary bardyr. Gandaky holesteriniit mukdarynyn tigden
iki bolegi yag tursusy bilen eterifisirlesdirilen we galan mukdary hem
erkin yagdayda bolyar. Ganyn lipidleriniii 1-3% mukdary hem yag
tursularydyr.

Gandaky lipidlerin &hlisi lipoproteid goérniisindedir. Lipopro-
teidlerin ganda su asakdaky gorniisleri — hilomikronlar, 6rdn pes
dykyzly lipoproteidler (OPDL), pes dykyzly lipoproteidler (PDL) we
yokary dykyzly lipoproteidler (YDL) bardyr.

Lipoproteidler biri-birinden difie udel agramlary, yagny pro-
teinlerini mukdary boyunca tapawutlanyarlar. OPDL we PDL

......

......

Hilomikronlar we OPDL icege diwarjygynyfi nemli gatlagyn-
da emele gelydr we ganda yaglaryin dasalmagyny iipjiin etmekli-
ge gatnasyar. Bagryn gepatositlerinde OPDL we YDL déredilyir,
ganyh plazmasynda bolsa PDL we YDL emele gelyir. PDL we YDL
holesterinin dasalmagyna gatnagyarlar. Her gije-glindizde hilomi-
kron we OPDL gorniisinde 75-150 g iymit bilen diisyéin we bagyrda
doreyin lipidler agzalara we dokumalara yetirilyér (10-njy tablisa).
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10-njy tablisa
Adam ganynyn lipoproteidlerinin hésiyetleri

Diiziimi (%)
Lipopro- DI§Z§Z- Triasileli . Holesterin
gorniisde | gorniisde

Hilomi- | o5 2 85 7 4 2
kron

OPDL |0.95-1.00| 10 50 18 15 7
PDL |[1.00-1.06| 25 7 21 40 7
YDL |[1.06-1.21| 45 5 25 20 5

Yaglaryii yygnandyrylmagy yag dokumalaryi 6zbolusly 6y-
jiiklerinde (adipositler ya-da lipositler) ge¢yir. Yag dokumanyi
90%-i yagdyr. Yaglar yag dokumasyna lipoproteid gorniisinde ge-
tirilydr we sol yerde hem lipoproteidlipazalaryn tésirinde gliserine
we yag tursulara dargadylyar. Gliserinden we yag tursularyndan
yag Oyjiiklerine girizileninden sofra, tizeden yag emele gelyir.
Yaglaryfi doremegi iigin glyukozadan emele gelen gliserolfosfat
ulanylyar.

Yygnandyrylan yaglaryii ulanylmagy, yag dokumasynda li-
paza fermentin katalizlesdirmeginde yaglaryn dargadylmagy bilen
baslanyar. Yag tursulary gan bilen agzalara we dokumalara getirilyar.
Gliserinint bolsa bagyrda gliserolfosfata owriilip glyukoneogenezii
isti bilen glyukozanyn déoremegine gatnagsmagy ya-da glikolizin ugry
arkaly okislenip, bedenden ¢ykarylmagy hem miimkindir. Adrenalin
yaglaryn ulanylmagyny giiy¢lendiryér.

Yaglaryih we glikogenii ulanylmaklygy biri-biri bilen baglany-
sykly ge¢yiar. Adam ag¢ ya-da fiziki zdhmet wagtynda ilki bilen
yygnalysdyrylan glikogeni ulanyar. Umuman, gysga wagtyn do-
wamynda bedenin energiya talaby glikogenini hasabyna doldurylyar.
Somntundan bolsa bu hadysa yaglaryn katabolizme gatnasyp, energiya
ondirmeklik yag tursularyn hasabyna iipjiin edilyar.
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5.11. Lipidlerin ¢alsygynyin umumy meseleleri

Bedenin lipidleri isi boyunga iki gorniisdedir — &tiyaglasdyrylan
yaglar we sitoplazmatiki lipidler. Sitoplazmatiki lipidler 6zilinin diizii-
mi we mukdary boyunga mydamalykdyr we iymitin hem-de beyleki
hadysalaryti edyén tisirlerine bagly dildir. Yone adamyi jynsyna we
onun yas dowri baglanysykda ganyn plazmasynyn lipoproteid diizii-
mi iytgeyandir. Erkek adamlarda ayallara garanynda, 20-40 yasyn
aralygynda lipoproteidleriti OPDL mukdary yokarydyr, YDL muk-
dary bolsa pes derejededir. Erkeklerin we ayallaryn garran dowriinde,
olaryn yas dowri bilen denesdirilende ganda PDL mukdary yokarydyr.

Stiydemdirijilerin  bedeninin  dokumasynyin 10% mukdaryny
yaglar diizyar we esasan, itiyaglagdyrylan yaglaryn hasabynadyr.
Atiyiclasdyrylan yaglaryii 99% triasilgliseridlerdir. Emma diirli hay-
wanlarda triasilgliseridler biri-birinden yag tursusy diiziimi boyunga
tapawutlanyarlar. Adam bedenindéki triasilgliseridleri kop mukdar-
da doymadyk yag tursularyny saklayarlar we garymly gliseridlerden
duryar. Meselem: 1-oleil-2-palmitil-3-stearilgliserid ya-da 1,3-dio-
leil-2-palmitilgliserid yaly yaglardan ybaratdyr. Sonun ti¢in adamyn
yagy 10°-15° gyzgynlyk derejesinde ereyiar we Oyjlikde erdn, suyuk
yagdaydadyr.

Yag dokumalarynda itiyiglasdyrylan yaglar mydama yzygider-
li ulanylyp we sonun bilen birlikde-de tize lipid molekulalary dore-
dip yygnalyp duryar. Su iki hadysanyn biri-birine bolan denagram-
lylygynyi netijesi hem bedenint umumy agramynyi belli bir derejede
saklanmagyny iipjiin edyar. Seylelikde, bedenin lipid calsygynda gor-
niikli orny neytral yaglaryn (triasilgliseridlerin) ¢alsygy eyeleyar.

5.12. Neytral yaglaryn calsygy

Neytral yaglar ya-da triasilgliseridler yag dokumalarynda lipopro-
teidlipazalaryn, sol sanda gormonalgarasly triasilgliseridlipazanyn
we diasil- we monoasilgliseridlipazanyn yzygiderlikli, sazlagykly ta-
sirlerinde yag tursularyna we gliserine dargadylyar.
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Gliserinin c¢alsygy. Gliserin bagyrda gliserolkinaza fermentin
katalizlesdirmeginde gliserinin igjeit gorniisine — gliserol-3-fosfata
owrlilyér:

CH,-OH CH,-OH

‘CHfoH + ATF ——> |CH—OH + ADF
‘CHfOH |CHZ—O—POSH2

Gliserin Gliserol-3-fosfat

Gliserol-3-fosfat gliserolfosfatdegidrogenaza fermentiniii kata-
lizlesdirmeginde dioksiasetonfosfata okislendirilyar we sonun bilen
hem glikolize girip piruwatyn gatnasmagy arkaly dargadylyar. Glise-
rol-3-fosfat dioksiasetonfosfatyi iisti bilen glyukozanyn déremegine-
de gatnasyar (glyukoneogenez):

CH,-OH CH,-OH

| |

CH-OH +NAD —— C=0 +NAD ' H,
| |

CH,-O-PO,H, CH,-OPO,H,
Gliserol-3-fosfat Dioksiasetonfosfat

Gliserolfosfat aselirlesdirilip fosfatid tursusy arkaly triasil-
gliseridlerin we fosfogliseridlerin déremegine gatnasyar. Glise-
rol-3-fosfat gliserinin igjenn gorniisi bolsa, onun okislendirilen
oniimi dioksiasetonfosfat gliseriniii ¢calsygynda 6rdn wajyp orny
eyeleyar:

Triasilgliseridler —  Gliserin <— Gliserofosfatlar

v A
T—Gliserolfosfat =5 Dioksiasetonfosfat =5 Glyukoza

v

Yag tursulary Piruwat =5 Aminotursular

by Y |

asetil-KoA — Steroidler

v

Krebs halkasy
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5.13. Yag tursularyn dargaysy

Yag dokumalarynda we beyleki dokumalarda gliseridlerii
dargamagynyn netijesinde bosan yag tursulary gana diisiip albumin-
ler bilen dasalyar we #hli 6yjiiklere yetirilyér. Yag tursulary 6yjiige
girenden soiira 6yjik sitoplazmasynda isjenlesdirilydr:

R-COOH + HS-KoA + ATF —
— R-CO-S—KoA + AMF + HP,O..

Hadysanyn netijesinde yag tursynyn isjenl gorniisi — asil—
KoA emele gelyir. Yag tursularyn isjenlesdirilmesi asil-KoA—
sintetaza ferment tarapyndan katalizlesdirilydar. Fermentin
igjenligi tigin hadysanyn gecydn yerinde hokmany yagdayda
magniy we kaliy kationlary bolmalydyr. Defllemeden gorniisi
yaly, hadysa bir molekula ATF gatnasanda bolsa, iki makroergi-
ki fosfat birlesménin energiyasy harg¢ edilip gecirilydr. ATF bu
hadysada AMF ¢enli dargadylyar. Asil-KoA sintetazalaryn diirli
gorniisleri (asetil-KoA—, oktanoil-KoA— we dodekanoil-KoA—
sintetaza) bardyr. Ol goérniislerin 6zayratynlyklary fermentin
katalizlesdirilydn yag tursularyndaky uglerod atomynyn san
mukdary boyunga tapawutlanyar. Asil-KoA-sintetazalar 6yjiigin
endoplazmatiki torunda we mitohondriyanyin gabygynyn
dasynda yerlesendir.

Karnitin miki. Isjenilesen yag tursularyn okislenmesi mi-
tohondriyada gec¢yér. Sonunl ii¢in asil-KoA mitohondriyanyn
igine girmelidir. Emma mitohondriyanyn gabygy asil-KoA ge-
cirmeyér. Gegirilen barlaglaryn gorkezisi yaly eger-de dokuma-
da azot esasly karnitin spirti (3-oksi-4-trimetilbutirat) bar bol-
sa, asil-KoA 06yjiik sitoplazmadan mitohondriya ansatlyk bilen
gecydr. Bu hadysa iki fermentin gatnagmaklygynda gegirilyér:
karnitin-asiltransferaza we palmitoiltransferaza. Birinji ferment
karnitinin ki¢i molekulyar yag tursulary bilen asilirlesmesini,
ikinji bolsa — karnitiniii asil-palmitat bilen asilirlesdirilmegini
katalizlesdiryér, netijede karnitin bilen asil-KoA-laryii yygnan-
masy emele gelyar:
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(CH,) N—CH,~CH-CH_~COOH + R-CO-S-KoA
|

OH asil-KoA
Karnitin
17
(CH,),=N"—CH,~CH-CH,~COOH + HS-KoA
|
O-CR KoA
I
(@)

Asilkarnitin

Asilkarnitin mitohondriya yenillik bilen giryar we mitohondriya-
da mitohondrial karnitin—asil-KoA—transferazanyn tasirinde karniti-
ne we asil-KoA dargadylyar:

(CH,),=N*—CH,-CH-CH,~COOH + HS-KoA

O- CR KoA
Asilkarnitin |
(0)
1
(CH,),=N*—CH,-CH-CH,~COOH + R-CO-S-KoA
| asil-KoA
OH
Karnitin

Bosan karnitin mitohondriyadan sitoplazma ¢ykarylyar. Su hady-

......

5.14. Yag tursularyn S-okislenmegi

1904-nji yylda nemes biohimigi Knoop diirli yag tursularyn
zynjyrynyil uglaryndaky metil (CH,) toparjyklaryny fenil (CH,)
galyndy bilen bellenen yaglaryn bedende ¢alsygyny 6wrenmekliginiii
netijesinde yag tursulary karboksil ujundan iki yglerod atomdan bolii-
nip ayrylmaklyk bilen dargayandyr diyen netijd gelyér. Sol barlaglaryn
netijesinde Knoopyn ¢aklamasyna gord, yag tursularyin okislenmesi
molekulanyn /-yagdayynda yerlesen uglerod atomyn okislenmesinif
esasynda tursynyn karboksil ujundan iki uglerodly birlesme ayrylyp,
molekula soniuna ¢enli dargayandyr we yag tursularyn seyle gecyén
dargamagyna olaryn S-okislenmesi diyip atlandyrylyar.



284 | Vbap

Bu ¢aklama XX asyryn 40-50-nji yyllarynda radioigjen izotop-
lary ulanmaklyk bilen doly tassyklanyar we sol dowriin dowamynda
yag tursularyil S-okislenmesiniii molekulyar ugrunyi himizmi isle-
nilip diizlilydr. Bu hadysa gatnagyan fermentler agylyp olaryn katali-
tiki hésiyetleri-de dwrenilyar. Umuman, yag tursularyi S-okislenmesi
ylmy taydan islenilip diizlilyar.

Ylmy nukdaynazaryndan yag tursularynyin S-okislenmesi dort
tasirlesméni 6z igine alyar:

1) degidrirlesme hadysanyn netijesinde 2,3-doymadyk asil-KoA
onlimin emele gelmegi;

2) doymadyk asil-KoA oOniimiil jiibiit baglanysygynyn yerine
suwui birlesmeginin netijesinde [-oksiasil-KoA-nyfi emele getiril-
megi;

3) [-oksiasil-KoA-nyn degidrirlesmeginin esasynda /S-ketoasil—
KoA-nyn emele getirilmegi;

4) [-ketoasil-KoA-dan asetil-KoA-nyn ayrylmagy, iki uglerod
atomy kemelip, tédze asil-KoA-nyn déremegi bilen S-okislenménin
bir aylawynyi tamamlanmagy.

Sol tisirlesmelere ayratynlykda seredelin.

1. Asil-KoA-nyn degidrirlesmesi asil-KoA-degidrogenaza tara-
pyndan katalizlesdirilyédr. Fermentinn kofermenti FAD bolup duryar.
Fermentinn katalizlesdirydn asil-KoA-nyn diiziminddki uglerod
atomynyn sanyna gord birndce gorniisleri bardyr:

R— CH,~CH ~CH,~CO-S—K0A+FAD — R—CH ~CH=CH-CO-S-KoA+FADH,.
Asil — KoA enoil — KoA

Tésirlesminin netijesinde doymadyk asil-KoA 6niimi — enoil—
KoA emele gelyir.

2. Doymadyk asil-KoA-nyi gidratasiyalagmagy enoil-KoA-gid-
rataza fermenti katalizlesdirilydr. Reaksiyasy asakdaky denileme
boyunca gecyér:

R-CH,~CH=CH-CO-S-KoA + H,0 — R-CH ‘CHfCHfCOfoKoA.
OH

Enoil-KoA [-oksiasil-KoA
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Fermentde kofaktor yokdur. Fermentin isjeiiligi maddanyn diizii-
minddki uglerod atomlaryn sanyna baglydyr we nice az bolsa ferment
songa-da igjendir.

3. Gaytadan degidrirlesmesi. Enoil-KoA—gidratazanyn kataliz-
lesdirmeginde emele gelen [-oksiasil-KoA-nyfi f-uglerod atomy
degidrirlesyir. S-oksiasil-KoA-degidrogeneza NAD garasly fermen-
tidir we onun katalizlesdirmeginde [-ketoasil-KoA emele gelyir we
NAD - H, ondiirilyar:

R-CH,-CH-CH,-CO-S-KoA+NAD — R-CH -C-CH,-CO-S-KoA+NADH,.

| |
OH 0

B-oksiasil-KoA B-ketoasil-KoA

4. Tiolazaly hadysasy. Ugiinji basgangakda emele gelen -keto-
asil-KoA bir molekula HS—KoA bilen birlesip, yag tursynyn moleku-
lasyndan iki uglerodly galyndyny saklayan asetil-KoA ayrylyar. Ne-
tijede yag tursynynl molekulasynyn iki uglerod atomy kemelip, tize
asil-KoA emele gelyir:

R-C-CH,-CO-S-KoA + HS-KoA — R-CO-S-KoA + CH,CO-S-KoA
(ll)
B-ketoasil-KoA KoA asil-KoA asetil-KoA

Hadysa tiolaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilydr. Dort
reaksiyanyn netijesinde asil-KoA-dan ayrylan asetil-KoA bedenini
umumy asetil-KoA goruna gosulyp, diirli hadysalara gatnagyar. Sol
sanda yag tursularyil we steroidlerin doremegine ya-da krebs hal-
kasynda sonky maddalara c¢enli dargadylyp energiya Ondiirmeklik
hadysasyna gatnasyar.

Yag tursularyn S-okislenme bilen dargamagyndaky dort reak-
siyanyn jemini seyle yazmak bolar:

R,-CH,-CH -CH -CO-S-KoA + FAD + NAD + HS-KoA —

asil-KoA
— R,-CH,-CO-S8-KoA + CH,-CO-S-KoA + FAD - H, + NAD - H,.
tize asil-KoA asetil-KoA

Cyzgyda (23-nji ¢yzgy) asil-KoA-dan bir molekula asetil-
KoA-nyn bosamagy bilen baglansykly ge¢yin tdsirlesménin bir
aylawy sekillendirilyr. Yag tursularyii molekulasyny# diiziimindiki
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uglerod atomlaryn sanyna gori, seyle aylaw birndge gezek gecirilmek-
lik bilen yag tursynyil molekulasy birnice asetil-KoA molekulesyna
dargadylyar. Meselem: palmitin tursynyn (C H, COOH) dargama-
gynda S-okislenme hadysasynyn 7 aylawynyi gegirilmeginif netije-
sinde 8 molekula asetel-KoA emele gelyér:

CH,~(CH,),,~CO-S-KoA + 7FAD + 7NAD + 7HS-KoA + H,O —
Palmitoil - KoA

— 8CH,~CO-S-KoA + 7FAD * H, + 7NAD - H,.
asetil — KoA

5.15. Yag tursularyn okislenmesinin energiya
dhmiyeti

Bir molekula palmitin tursynyn dargamagyndaky bosayan
energiyanynn hasabyna doredilydn ATF-in mukdaryny hasaplalyn.
Yokarky defilemd layyklykda palmitoil-KoA dargadylmagynda,
B-okislenme hadysanyni 7 aylawynyi netijesinde 8 molekula asetil-
KoA bosayar we her bir aylawynda-da bir molekula FAD - H, we bir
molekula NAD - H, doredilyér. Jemi 7FAD - H, we 7NAD - H, mo-
lekula emele gelyér. Olar dem alys zynjyrynda asakdaky denlemeler
boyunca okislendirilyar:

7FAD * H, + 7%0, + 14ADF + 14H,PO, — 7FAD + 7H,0 + 14ATF

7NAD - H, + 7%0, + 21ADF + 21H,PO, »7NAD + 7H,0 + 21ATF.

Seylelikde, 7 molekula FAD - H, dokuma dem alys zynjyrynda
okislenende bosayan energiyanyfi hasabyna 14ATF we 7NAD - H,
molekuladan hem sol zynjyrda okislendirilende 21ATF molekulasy
ondiirilydr. Jemi 35 molekula ATF emele gelyér.

8 molekula asetil-KoA krebs halkasynda dargamaklyk bilen
her bir molekula asetil-KoA 3 NAD - H, we bir FAD - H, hem-de
1 ATF madda fosforlasmanyn netijesinde ondiirilyir. Jemi 24 mo-
lekula NAD - H,, 8 molekula FAD - H, we 8 molekula ATF emele
gelyar:

24NAD - H, + 120, + 72ADF + 72H,PO, — 24NAD + 24H,0 + 72ATF
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8FAD - H, + 40, + 16ADF + 16H,PO, — 8FAD + 8H,0 + 16ATF.

Seylelikde, 8 molekula asetil-KoA krebs halkasynda darga-
magynyn netijesinde 96 molekula ATF ondiirilydr. Sunun bilen bir-
likde bedende bir molekula palmitoil-KoA okislendirilende umumy
ondirilydn ATF mukdary (35 + 96 = 131) 131 molekula dendir. Bir
molekula palmitin tursyny isjenlesdirip palmitoil-KoA almaklyk {i¢in
beden iki ekwiwalent ATF harclandyryar (bir molekula ATF AMF
cenli dargadylyar). Seylelikde, bir molekula palmitin tursynyn ener-
giya dhmiyeti 129 ATF dendir.

Eger-de 1g/mol (256 g) palmitin tursy standart sertlerde CO, we
H,0O dargadylanda, umumy bosayan energiyanyf mukdary 2400 kkal-a
denl bolyar. Bedende son¢a mukdardaky palmitin tursy okislenende
129 molekula ATF ondiirilydar we her molekula ATF fiziologiki sert-
lerde 12 kkal mol ekwiwalent diylip hasaplanylsa (129 - 12 = 1550),
bedende ATF gorniisinde akkumulirlesdirilydn energiya 1550 kkal
toweregindedir. Yag tursularyi energiya dhmiyeti bedende 60%
yakynlasyar (24-nji ¢yzgy).

Yag tursusy
ATF
HS-KoA AMF+HP.,0,
Asil-KoA
CH,;— CO-S-KoA - ' FAD
HS - KoA FAD-H,
B — ketoasil — KoA Enoil — KoA

H,0
NAD ‘H,
NAD p—oksiasil-KoA

24-nji ¢yzgy. Yag tursularyii S-okislenmegi
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5.16. Yag tursularyn a—okislenmesi

Yag tursusynyi bedende esasy okislenme ugry S-okislenmedir.
Emma f-okislenme bilen bir hatarda yag tursularyf a-okislenme ugry
hem dus gelyér. Bu hadysa doly 6wrenilen dildir we ony umumy ¢yz-
gy gorniisinde seyle yazmak bolar:

R—CH,~CH,~CH ~COOH — R-CH ~CH ~CHOH-COOH —
R—CH,~CH,~CO-COOH — R-CH ~CH,—COOH + CO,.

Hadysa 6yjiigiit mikrosomal boliiminde gecyar. Yag tursularyf,
su ugur boyunga okislenmesiniil baslangyc 6zgerismesi, yagny ikin-
ji uglerod atomyn gidroksirlesdirilmesi molekulyar kislorodyn,
magniyniili kationynyfi, NADF - H, we basgada gyzgynlyk ¢ydam-
ly maddalaryin gatnagmagynda mitohondrial monooksigenazanyii
katalizlesdirmeginde gecydr. a-oksitursudan komiirtursy gazynyn
ayrylmagy O,, Fe** we C witaminii gathasmaklarynda 6yjiigifi endo-
plazmatiki torunda gegyar.

Yag tursularyi @-okislenmesine, fitan tursynyi fitonat-c-ok-
sidaza fermenti tarapyndan bagyrda okislenmegi mysal bolup bi-
ler. Fitan tursusynyn molekulasy 16 uglerod atomyndan duran
zynjyrynn gapdalynda 4 metil toparjygyny saklayar. Onuil ilkin-
ji metil toparjygy f-uglerod atomynda bolanlygy ligin moleku-
la S-okislenmé gatnasyp bilmeyédr. Sonuf tgin ilki fitan tursusy
fitonat-@-oksidazanyn katalizlesdirmeginde @-okislenminin netije-
sinde CO, ayrylyar we sofira S-uglerodyn «agylmagy» bilen S-okis-
lenme bilen okislenip, asetil-KoA, propionil-KoA we suksinil-KoA
dargadylyar.

Su fermentin dogabitdi yetmezgiliginde Refsumyn keseli adam-
da doreyir. Fitan tursusy adam bedenine siiyt we siiyt ontimleri bi-
len diisyér. Sag adamlaryn ganynda onunt mukdary 1 mkg/ml dendir.
Emma Refsumyn keselinde gandaky dhli yag tursularyn 20% muk-
dary we bagyrdaky yag tursularynn 50% mukdary fitan tursusydyr.
Seyle keselli ¢agalarynt merkezi beyni ulgamynyil 6smezligi sebépli
cagalar onlip—0Osiip bilmeyar.
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5.17. Doymadyk yag tursularyn okislenmesi

Doymadyk yag tursularda jiibiit baglanysyk molekulanyn sis
yagdayynda yerlesendir. Emma enoil-KoA-daky jiibiit baglanysyk
trans yagdayyndadyr. Enoil-KoA-gidrataza fermenti difie trans yag-
daydaky doymadyk baglanysygy gidratirlesdirmeklige ukyplydyr.
Sonun {igin doymadyk yag tursularyndaky sis yagdaydaky jiibiit
baglanysyk trans-enoil-KoA-izomeraza fermentiniii gatnagmagynda
trans yagdaya gecirilyér. Oleil-KoA-da jiibiit baglanysyk zynjyryn 9
we 10 uglerod atomlaryn arasynda yerlesyar. Ilki molekulanyn kar-
boksil ujundan /-okislenménifi netijesinde {i¢ molekula asetil — KoA
ayrylyar:

H H

| | B — okislenme
_

CH,~(CH,),- C=C~(CH,) -CO-S-KoA

sis-oleinoil-KoA
H H

|
— 3CH,-CO-S-KoA + CH,-(CH,) -C= C-CH,-CO-S-KoA.

3.4-sis-enoil-KoA
Sonira enoil-KoA-izomerazanyn katalizlesdirmeginde 3,4—sis—
enoil-KoA 2,3—trans-enoil-KoA owriilyar:

HH H

|| |
CH,-(CH,),- C=C-CH,-CO-S-KoA — CH3-(CH2)7-CH2—TZ:C-CO—S—KOA.

3.,4-sis-enoil-KoA H
2,3-trans-enoil-KoA
2,3—trans—enoil-KoA enoil-KoA—gidrataza fermentinin kataliz-
lesdirmeginde suw birlesip we sofira S-okislenme boyunga okislenip,
yene-de 6 molekula asetil-KoA dargayar. Seylelikde, olein tursusy
jemi 9 molekula asetil-KoA dargayar.

Propion tursusynyn dargaysy. Adamda lipidlerin diiziimine,
esasan, jlibiit uglerod atomyndan duran yag tursulary giryar we bede-
nin yag tursulary jiibiit uglerod atomly yag tursularydyr. Sunui bilen
birlikde-de birndce Ostimliklerin we deiliz bedenlerinini lipidlerinifi
diizimi bilen adam bedenine 6rdn az mukdarda tak uglerod atomly
yag tursulary diisyar. Seyle yag tursulary bedende S-okislenme ar-

19. Sargyt Ne 981
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kaly okislenip, asetil-KoA bilen bir hatarda, yag tursusynyn her bir
molekulasyndan propionil-KoA-nyn bir molekulasy hem emele gel-
yar. Icege mikroflorasynyn tésirinde icegede organiki birlesmelerinl
dargadylmagynda hem propion tursusy dordp gana sorulmagy miim-
kindir.

Propionil-KoA ¢alsygy propionil-KoA—karboksilaza fermentinin
katalizlesdirmeginde metilmalonil-KoA ondiirilyér:

CH

3
CH,-CH,-CO-S-KoA+ATF+HCO, — HOOC—(|JH—CO—S—KOA+AMF+H PO,
propionil-KoA metilmalonil-KoA

Hadysa magniyniii kationy hem gatnasyar we metilmalonil—-
KoA-nyn D—-izomeri emele gelyér. Sonira metilmalonilepimerazanyn
gatnasmagynda metilmalonil-KoA L—-izomer goérnilisine owrlilyér.
Metilmalonil-KoA—mutaza fermentinin tdsirinde metilmalonil-KoA
icki molekulyar tésirlesmanin netijesinde suksinil-KoA owriilyéir we
sol birlesme gornilisde bedende madda ¢alysma gatnasyar:

TZH
HOOC-CH-CO-S$-KoA S HOOC-CH,~CH ~CO-S-KoA
metilmalonil -KoA suksinil -KoA

Metilmalonil-KoA — mutazanyn diiziimine 5—dezoksiadenozil-
kobalamin giryér. Sonuf ligin igegede B,, witaminiii sorulmagynyfi
bozulmagy bilen baglanysykly howply gan azlyk keseliniii déremegi
propion tursynyn ¢alsygynyn bozulmagy bilen geg¢yér. Sebébi propion
tursusy dine tidk uglerod atomly yag tursularyn dargamagynda eme-
le gelmén metionin, walin we izoleysin aminotursularyn c¢alsygynda
hem doreyar. Sonui ligin hem adamda metilmalonil-KoA-mutazanyn
dogabitdi yetmezgiliginde doreyén keseller hem bardyr. Seyle kesel-
lerde metilmalonil tursusynyn bedendiki mukdary kopelyéar. Netijede
asidemiya alyp baryar we sol yagdaya hem metilmalonil asidemiya

------

3

gowy bolmagy miimkindir.

Propionil-KoA—karboksilazanyn diiziimine hem suwda ereyéin
biotin witamini giryér. Sonufi liin B, witamini biotin bilen bile beril-
se gowy netije almaklyk miimkindir. Sebdbi metilmalonil asidemiya
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difie bir metilmalonatynn mukdarynyn yokarlanmagyna alyp barman,
propion tursusynyi hem bedenddki mukdarynyn ulalmagyna getiryar.
Seyle yetmezgilikli kesellerde propionemiya, propionuriya yagdayla-
ra dusmak bolyar.

5.18. Keton bedenjikleri we olaryn ¢alsygy

Bedende, esasan, yag tursularyini we birnd¢e aminotursularyn
hem-de basga birlesmelerinn okislenmeklik bilen dargamaklygynyi
netijesinde diirli keton birlesmeleri emele gelyiar. Seyle keton
birlesmelerinden ifi esasylary-da asetoasetat (CH,COCH,COOH),
fS-oksibutirat (CH,CHOHCH, COOH) we asetondyr (CH,COCH,) we
sol birlesmelere hem keton bedenjikleri diyilyar. Keton bedenjikle-
ri yag tursularyn S-okislenmesindéki emele gelyén birlesmeler dal-
dir. Ol birlesmeler bagyrda asetil-KoA-dan doredilyar. Bu hadysada
ilki bilen asetil-KoA iki molekulasy asetil-KoA-tiolaza fermentin
katalizlesdirmeginde birlesip asetoasetil-KoA emele getiryar:
CH,-CO-S-KoA+CH,-CO-S-KoA S CH,-CO-CH,-CO-S-KoA+HS-KoA.

asetil-KoA asetil-KoA asetoasetatil-KoA

Sonira asetoasetil-KoA-dan HS—-KoA ayrylyp asetoasetat dore-
dirilyér:

CH,-CO-CH,-CO-S-KoA — CH,-CO-CH,-COOH + HS-KoA.
asetoasetil-KoA asetoasetat

Asetoasetat [-gidroksibutiratdegidrogenaza fermentinifi tasirin-
de gaytarylyp [-oksibutiraty emele getiryér:

CH,-CO-CH,-COOH + NAD - H, 5 CH,-CHOH-CH,-COOH + NAD.

asetoasetat [3-oksibutirat

Bu ferment stereoizomer Ozayratynlykly fermentdir we dine
[-oksibutiratyt D—izomerinifi déremegini amala asyryp, onun L—
izomeriniii déremegini katalizlesdirmeyar. Asetoasetat gowy durnuk-
ly birlesme bolmanlygy ticin dekarboksirlesip asetona dwriilyér:

CcO

2
CH,-CO-CH,-COOH L,CH3-CO-CH3.
Asetoasetat Aseton
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Aseton yeiiil bugaryan we 6zbolusly ysly birlesmedir. Sonun
iicin hem bedende keton bedenjiklerinint mukdary yokarlananda
(gantly diabetde) ndsagyn deminden ysy gelyér. Bagyrda asetil—
KoA-dan keton bedenjiklerininn déredilmekliginini esasy dhmiye-
ti myssada, bowrekde, beynide we beyleki agzalarda yaglaryn
calsygynyn tizligini asaklandyryp, sol dokumalaryn energiya
talabyny keton bedenjiklerin hasabyna iipjiin etmek ii¢in niyet-
lenen hadysadyr diylip hasap edilyér. Seylelikde, keton beden-
jikleri bagyrdan 6zge agzalarda energetiki madda bolup hyzmat
edyar.

Asetoasetatyn isjeiilesmesinin iki ugry bardyr. Birinjiden, ase-
toasetat yag tursularyn isjen goriiisi yaly asil-KoA-sintetazanyn
katalizlemeginde isjen yagdaya dwriilyar:

CH,-CO-CH,-COOH +ATF + HS-KoA — CH,-CO-CH,-CO-S-KoA+H,P,0,+ AMF.
asetoasetat asetoasetil — KoA

Ikinji ugry — suksinil-KoA ulanmaklyk bilen bolar:
HOOC-CH,-CH,-CO-S-KoA + CH,-CO-CH,-COOH <
suksinil-KoA asetoasetat

S CH,-CO-CH,-CO-S-KoA + HOOC-CH,-CH -COOH.
asetoasetil -KoA suksinat

Tasirlesméani  suksinil-KoA—asetoasetat—transferaza fermenti
katalizlesdirydr. Somira asetoasetil-KoA asetoasetil-KoA tiolazanyn
gatnagsmagynda iki molekula asetil-KoA dargadylyar we krebs hal-
kasynda asetil-KoA-dan energiya ondiirilyér.

Bagyrdan 6zge dokumalarda S-oksibutirat D-/-oksibutiratde-
gidrogenaza fermentin tésirinde okislendirilydr we asetoasetata ow-
rilyar:

CH,-CHOH-CH,-COOH + NAD S CH,-CO-CH,-COOH + NAD - H,

[B-oksibutirat asetoasetat

Seylelikde, keton bedenjikleri bagyrda asetil-KoA-dan doredil-
yar we basga agzalarda we dokumalarda dargadylyp, asetil-KoA-nyn
cesmesi bolup ¢ykys edyér. Bagyrda keton bedenjiklerinini doremigine
oksaloasetatyn mukdary tésir edyar. Eger-de oksaloasetatynn mukdary
pes bolsa krebs halka az mukdarda asetil-KoA giryéir we onuil kop
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mukdary asetoasetata Owriilyar. Seyle yagdayda keton bedenjiklerinin
emele gelmeklerinin tizligi yokarlanyar. A¢lyk dowriinde we iymit
bilen uglewodlaryn bedene az mukdarda diisydn wagtynda, doku-
mada oksaloasetatyn mukdary pes derejededir. Seyle yagdaylarda
vag tursularyn okislenmesi gliyclenydr we bagyrda asetil-KoA-nyn
kop mukdary asetoasetil-KoA ya-da /-oksimetilglutaril-KoA arkaly
asetoasetata Owriilip, agzalara we dokumalara ugradylyar we sol
agzalaryn we dokumalaryn esasy 0yjiikk yangyjy bolup keton beden-
jikleri ¢ykys edyar.

Sag adamlarynn ganynda keton bedenjiklerinin mukdary ordn
azdyr, emma adamyn uzaga g¢eken aclygynda we gantly diabet
keselininl agyr gorniisinde keton bedenjiklerinin mukdary ganda yiiz-
lerge esse yokarlanyar we 20 mmol dereje yetmegi miimkindir. Ke-

------

alamaty bolup ¢ykys edyar.

5.19. Yag tursularyn doreysi

Ahli bedenlerifi, sol sanda adam bedeninifi hem esasy ener-
getiki maddasy uglewodlar we lipidlerdir. Emma haywanlarda
uglewodlar glikogen gorniisinde O6rdn az mukdarda yygnanyan
bolsa (ylzlerce gramm towereginde), lipidler, esasan, asilgli-
seridler gorniisinde O0rdn kop mukdarda yygnanmaklyga ukyp-
lydyr. Meselem, agramy 70 kg adamyn bedeninde orta hasapdan
12-14 kg yag bardyr. Seyle mukdardaky lipidler bedende iymit
bilen artykma¢ mukdarda diisydn uglewodlardan emele gelyir.
Seylelikde, yaglaryn doremegi bedende in bir yokary tizlik bilen
gecirilydn hadysalaryn biridir. Neytral yaglaryn diiziiminin esasy
gurlus birligi yag tursularydyr. Yag tursulary triasilgliseridleriii
gurlusyny, is igjenligini we fiziki-himiki hésiyetlerini kesgitleyan
molekulanyn esasy gurlus-is birligidir. Soiira triasilgliseridlerde
yygnanan energiyanynl 90%-den gowragy yag tursularynyn diizi-
minde yygnandyr. Eger-de gliserin ya-da steroid halka lipidlerin
ayry-ayry gorniislerinde dus gelyin bolsa, yag tursulary lipidlerin
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ahli gorniislerinin diiziimine girip, olaryn esasy bdlegi bolup ¢cykys
edyér. Sonun ii¢in yag tursularynyn déremegi, umuman, lipidlerin
doremeginde wajyp orny eyeleyar.

Adam we haywan bedenlerinde yag tursularynn doremegi
gowy Owrenilendir. Yag tursularyii doremegi bagryi oyjiik sito-
plazmasynda gecyir. Oyjiik sitoplazmada yag tursulardan palmitin
tursusy emele gelydr. Emma 18, 20 we 22 uglerod atomlardan duran
yag tursularyn doremegi palmitin tursusyndan mitohondriyada tipjiin
edilyér. Sitoplazmada yag tursularyn déremeginin ¢gesmesi bolup, mi-
tohondriyada piruwatyn okislenme dekarboksilirlesmesinin netijesin-
de ya-da yag tursularynyn dargamagyndaky dorin asetil-KoA hyz-
mat edyir. Yag tursusy 6yjiik sitoplazmasynda emele gelyir, emma
onun ¢esmesi bolup hyzmat edyén asetil-KoA mitohondriyada dore-
dilyar. Asetil-KoA mitohondriyadan sitoplazma ¢ykmaklyga ukyp-
syzdyr. Asetil galyndy mitohondriyadan sitratyn komegi bilen we iki
fermentin gatnasmagynda ¢ykarylyar.

Asetil-KoA mitohondriyada oksaloasetat bilen sitratsintetaza
fermentin katalizlesdirmeginde bir-birine tésir edisip sitraty emele
getiryar:

CH,-CO-S-KoA + HOOC-CO-CH,-COOH + H,0 —
oksaloasetat

OH

|
— HOOC-CH, - C-CH,-COOH + HS-K0A.

|
COOH

sitrat
Sitrat mitohondriyadan anisatlyk bilen sitoplazma gecyar we ol
yerde sitratliaza fermentin katalizlesdirmeginde oksaloasetata we ase-
til-KoA dargadylyar:
OH

|
HOOC-CH,- C-CH,-COOH + HS-KoA + ATF —

COOH
Sitrat

— CH,-CO-S-KoA + HOOC-CO-CH,-COOH + ADF + H,PO,.
asetil -KoA oksaloasetat
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Asetil-KoA-nynn mitohondriyadan sitoplazma ¢ykarylma-
gynyn gosmaga ugry hem bardyr. Mélim bolsuna gori, sitoplaz-
madan isjenn yagdaydaky yag tursulary, asil-KoA gorniisinde
karnitinin gatnagsmagynda mitohondriya ¢ekilydr. Emma bu
hadysa yag tursularyn doreydn wagtynda asetil-KoA-nyn mito-
hondriyadan sitoplazma ¢ykarylmagyna gatnagmagy hem miim-
kindir.

Yag tursularynyni déremegini éwrenmekligifi ilkinji dowiirle-
rinde, yag tursularyn asetil-KoA dargamaklygy gaydymly, iki ta-
raplayyn gecydn hadysadygyny goz oniinde tutmaklyk bilen, yag
tursularyn doremeginde asetil-KoA-nyi biri-birleri bilen yzygiderli
birlesip, onun dargaysynyn ters ugry boyunca ge¢yandir diylip ¢ak
edilipdi. Emma yag tursularynyn déremegi dine asetil-KoA-dan gec-
mén, onuil déremegine ii¢ uglerodly birlesme — malonil-KoA hem
gatnasyar.

Palmitin tursusynyn doéremegininn jemleyji deiilemesine sere-
delin. Asetil-KoA-nyn bir molekulasynyn we malonil-KoA-nyn 7
molekulalarynyn gatnagsmagynda palmitin tursusynyn bir molekulasy
emele gelyér:

CH,-CO-S-KoA + 7THOOC-CH,-CO-S-KoA + 14NADF - H, —
asetil -KoA malonil —-KoA

— CH,-(CH,) ,-COOH + 7CO, + 8HS-KoA + 14NADF + 6H,0.
palmitat

Malonil-KoA diiziiminde biotin saklayan ATF — garasly asetil—
KoA—karboksilaza fermentin katalizlesdirmeginde asetil-KoA-dan
emele gelyar:

CH,-CO-S-KoA + HCO, + ATF —
asetil -KoA

— HOOC-CH,-CO-S-KoA + ADF + H,PO,.
malonil-KoA

Asetil-KoA—karboksilazanyi igjeit yagdayyna gegmegine mag-
niy kationy we sitrat gatnasyar.

Palmitin tursynynl ddremegine gatnasyan bir molekula ase-
til-KoA molekulanynn doremegini ugrukdyryan molekuladyr
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we palmitin tursynyn metil ujundaky 16-njy we 15-nji ugle-
rod atomlary asetil-KoA tarapyndan berlen atomdyr. Galan 14
uglerod atomyn cesmesi malonil-KoA 7 molekulasy. Malo-
nil-KoA ii¢ uglerodly birlesme bolsa-da, palmitin tursusynyn
doremegine her molekula dine iki uglerod atomyny beryaér.
Molekulanyn diiziimindéki erkin karboksil toparjyk hadysanyn
dowamynda komiirtursy gazy gorniisinde ayrylyar. Seylelikde,
palmitin tursusynyn doreysi asetil-KoA-dan baslap, tursynyn
karboksil ujuny malonil-KoA-dan iki uglerod atomy yzygiderli
birlesdirip, molekulanyn déremegi doly tamamlanyanca, zynjyr
uzaldylyandyr.

Palmitin tursusynynn doéremeginin dowamynda yedi karbonil
toparjyk (-CO-) yedi (-CH,-) toparjyga ¢enli gaytarylyr. Bu hadysa
tigin 14 molekula NADF - H, ulanylyar. Onuii 7 molekulasy CH, —
toparjygy emele getirmeklige gatnasyar we 7 molekulasy hem yedi
karbonil toparjykdan bosayan kislorody suwa gaytarmak iicin sarp
edilyér.

Yag tursularynyn doremeginiit yene-de bir tapawudy, ol
asetil-KoA hem-de malonil-KoA seyle koenzim A gorniisinde
yagny, ¢ylsyrymly protein—asilgeciriji protein dniimi gorniiginde
gatnagyar. Asilgeciriji protein (AGP) gyzgynlyga c¢ydam-
ly, diiziminde HS—toparjygy saklayan birlesme bolup, yag
tursularyft doremeginifi #hli basgancaklaryna gatnasyar. Yag
tursularynn déremegini 6rdn ¢ylsyrymly, 6z diiziminde 7 fer-
menti saklayan ferment toplanmasy katalizlesdiryar we ona yag
tursularynyn doremeginin toplanmasy diyilyar. Sol sanda pal-
mitin turgyny emele getiryin toplanmasy palmitatsintetazadyr.
Bu toplanmanyn molekulyar agramy 400 000-e dendir (25-nji
¢yzgy).

Dordn toplanmanyn diiziiminde merkezi orny AGP eyeleyir.
AGP yag tursularyin doremeginde emele gelyén dhli aralyk metabo-
litleri bilen baglanysyklydyr we katalitiki hadysalaryn gecirilmekli-
gine yardam edyar. Diiziimine suwda ereyén witaminlerden pantoten
tursynyn oniimi fosfopantotetein we koenzim A giryir. Fosfopanto-
tetein protein bdlegi bilen seriniil gidroksil toparjygynyin istiinden
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Malonil-
transferaza

3-keto-
-asil-AGP-
-sintetaza

Asetil-
transferaza

AGP

3-keto-
-asil-AGP-
-reduktaza

Enoil-
-AGP-
reduktaza

3-digidro-

-oksi-asil-
-AGP-

-degidrataza

25-nji ¢yzgy. Yag tursularyii doreysini katalizdiryin doreyis (sintetaza)
toplanmanyn diiziimi

cylsyrymly efir baglanysygy arkaly birlesen. Molekulyar massasy
9000-¢ dendir:

|
0 OOHCH, O NH

| [ | |
HS-CH,-CH,-NH-C-CH,-CH,-NH-C-CH-C-CH,-O-P-O-CH,- CH

| | |
CH, OH  wF

Asilgeciriji proteinin (AGP) gurlusy

AGP diiziiminddki fosfopantotetein tursusynyn galyndysy yag
tursularyn doremeginde emele gelyén aralyk birlesmeleri toplanmany1
diiziiminde bir fermentden ikinji fermente getirmekligi iipjiin etmek-
lige gatnagyar.

Umuman, sintetaza fermentiil toplanmasynyn diiziiminde katali-
ze igjent gatnasyan iki sulfgidril toparjyk bardyr. Olaryi biri fosfopan-
totetein galyndyda, ikinjisi hem proteinin sistein galyndysyndadyr.
Sistein galyndydaky SH-toparjyk ilki bilen asetil galyndy bilen dol-
durylyar:
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sis—SH
E < + CH,~CO-S-KoA —
AGP-SH ’

Sintetaza toplanmasy

__—sis=S-CO-CH,

—E + HS-KOA.
T~ AGP-SH

Asetil-sintetaza
toplanmasy
Hadysa AGP-asetiltransferaza (asetiltransasilaza) tarapyndan
katalizlesdirilydr. Sofira sintetaza toplanmasyna AGP—maloniltransfe-
raza (maloniltransasilaza) fermentiit we malonil-KoA gatnagsmagynda
malonil galyndysy fermentin fosfopantotetein bolegindiki sulfgidril
toparjygyna getirilyér:
__—sis=S-CO-CH,

E + HOOC—CH. ~CO-S—KoA —
T~ AGP-SH :

Asetil-sintetaza
toplanmasy

sis—=S—-CO-CH
SE < ’ + HS-KoA.
AGP-S-CO-CH-COOH

Asetil-malonil-sintetaza
toplanmasy

Iki transasilaza fermentlerin katalizlesdirmeginiii netijesinde
asetil-AGP we malonil-AGP toplanmalary emele gelyar.

Soiira sintetaza toplanmasynyn SH-toparjyklaryndaky asetil we
malonil galyndylary bir-biri bilen birlesyérler we sintetazanyn diizii-
minde asetoasetil toparjygy emele gelyér. Reaksiyanyn netijesinde
komiirtursy gazy hem ayrylyar:

sis—S—-CO-CH sis—SH

E ’ —E + o,
AGPfoCOfCHszOOH AGPfoCOfCHfCOfCH3
Asetil-malonil-sintetaza Asetoasetil-sintetaza
toplanmasy toplanmasy

Bu hadysany [-ketoasil-AGP-sintetaza fermenti katalizleyar.
Komiirturgsy gazy malonil toparjykdaky karboksil ujunyn bosadyl-
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magynyn netijesinde emele gelydr we sol sebdpden-de malonil
toparjygyn iki uglerodly galyndysynyn 6zgerisme ukyplylygy yokar-
lanyp asetil toparjygy birlesdiryér.

Asetoasetil-S—AGP toplanmasynda karbonil toparjyk gaytary-
lyp [-gidroksibutiril-S-AGP toplanmasyna 6wriilyér:

E s +NADF -H, —
T~ AGP-S-CO-CH,~CO-CH, ’
Asetoasetil-S—-AGP
—E — S SH + NADF.
T~ AGP-S-CO-CH,-CHOH-CH,
B-oksibutiril-S—AGP
Bu hadysany S-ketoasil-AGP-reduktaza fermenti katalizleyér.
Soiira [5-gidroksi—AGP—degidratazanyn tésirinde S-oksibutiril—
S—AGP-dan suw ayrylyp, doymadyk birlesme — trans-butenoil-S—
AGP emele gelyir:

sis—SH H sis—SH H
B | —eC | +HO.
AGP—S—CO—CHz—C—CH3 AGP—S—CO—C:C—CH3
| |
OH H
P—-oksibutiril-S—AGP Transbutenoil-S—AGP

Doymadyk aralyk birlesme (trans—butenoil-AGP) enoil-AGP—
reduktaza fermentin katalizlesdirmeginde we NADF - H, ulanmaklyk
bilen butiril-AGP gaytarylyar. Netijede butirat-sintetaza toplanma-
nyn diiziminde dort uglerodly yag tursusylar butiril-AGP gorniisinde
emele gelyér:

- sis—SH H
E o | + NADF - H, —
AGP—S—CO—C=C—CH3
|
H
Transbutenoil-S—AGP
sis—=SH
— E < + NADF.

"> AGP-S-CO-CH,~CH,~CH,
Butiril-S-AGP
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Yag tursularyii toplanmanyni dort tisirlesméni icine alyan
(B-ketoasil-AGP-sintetaza, [-ketoasil-AGP-reduktaza, [-oksi-
asil-AGP—degidrataza we enoil-AGP-reduktaza) bir aylawyn
netijesinde molekulanyn diiziimi iki uglerod atoma uzaldylandan
sofira, yene-de sol hadysalary yzygiderli gaytalamak bilen ikinji
aylaw baslanyar. Onun ii¢in, ilki bilen, sintetaza toplanmanyn diizii-
mindéki butiril toparjyk molekulanyn fosfopantotetein boleginden
onun sistein galyndysyndaky SH-toparjyga gecirilip, fosfopantote-
tein bolek indiki malonil-KoA-dan malonil toparjygy birlesdirmek
iicin bosadylyar:

_-sis—SH _sis=S-CO-CH,-CH,-CH,.

E ~ — E\
AGP-S-CO-CH ~CH,—CH, AGP-SH

Indiki aylawy baslap, yag tursynyil molekulasyny iki uglerod
atom uzynlandyrmak ti¢in tdze malonil-KoA-nyit molekulasy AGP-iii
fosfopantotetein bolegine birlesdirilyar:

__—sis-S-CO-CH,-CH —CH,

E + HOOC-CH.—CO-S-KoA —
T~ AGP-SH ’

Butiril-AGP
sis—-S—CO-CH —-CH —-CH
—E < P2 7 L HSKoA.
AGP-S-CO-CH,-COOH
Soiira /5-ketoasil-AGP—-sintetazanyn katalizlesdirmeginde sinte-

taza toplanmasynyi sistein bolegindéki butiril toparjyk fosfapantoten
bolegindéki malonil galyndynyn diiziiminddki karboksil toparjyk bi-
len calgyrylyar:

- sis—S—-CO-CH,~CH,-CH, - sis—SH
E

E +CO,.

o
S AGP-S-CO-CH,-COOH > AGP-S-CO-CH,~CO—~(CH,)-CH,

Reaksiyanyn netijesinde 6 uglerod atomly yag tursynyn dore-
meginii aralyk birlesmesi emele gelyér. Yzygiderli ii¢ reaksiyanyn
netijesinde, ikinji aylaw hem tamamlanyp, 6 uglerodly kapronil-AGP
sintetaza toplanmasy doreyar.

Umuman, seyle aylawyn yedisi tamamlanandan sonra, ulgamdan
palmitin tursusy bosayar:
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_~sis=SH _~sis=SH
E ~ +H,0 — E\ + CH,~(CH,),,~COOH.
AGP-S-CO—(CH,),,~CH, AGP-SH
Palmitoil-sinteza Sintaza Palmitin tursusy
toplamasy toplamasy

Bu hadysa palmitoil-AGP—deasilaza tarapyndan katalizlesdi-
rilydr we palmitin tursusyny doretmeklik bilen tamamlayar.

Déreysi gaytaryjy potensial bilen tipjiin edydn NADF - H_-nifi iki
¢esmesi bardyr, olar bagyrda we yag dokumasynda bolyar. Bagyrda
NADF - H, glyukozanyﬁ pentozfosfat okislenme dargayys ugrunda
doredilydr. Yag dokumasynda bolsa malatdegidrogenaza fermentin
malaty piruwata okislendirende NADF - H, doredilyér:
HOOC-CH,-CHOH-COOH + NADF — CH,CO-COOH + NADF - H, + CO,.

Malat Piruwat

Stearin tursusynyi doéreysi. Bu hadysa palmitin tursusynyn
zynjyryny iki uglerod atoma uzaltmak bilen berjay edilyar. Mito-
hondriyada we Oyjligin endoplazmatiki torunda ferment ulgamy
bardyr, sol ulgamyn gatnasmagynda palmitin tursusyna asetil galyndy
birlesdirilydr. Asetil galyndynyn ¢esmesi bolup malonil-KoA ¢ykys
edyér. Ilki palmitin tursusy asil-KoA Owriilydr, sofira hem malo-
nil-KoA bilen tasirlesip, zynjyry iki uglerod atom uzaldyp stearin
tursusyna owrilyér.

Doymadyk yag tursularynyn déremegi. Adam we haywan
bedenlerin lipidlerinde kép dus gelydn doymadyk yag tursulary
monodoymadyk yag tursulary — palmitoolein (16 uglerod atom-
ly) we olein (18 uglerod atomly) tursularydyr. Olar bedende pal-
mitin we stearin tursulardan emele gelyar. Stearin we palmitin
tursularynyin diiziimine bir sany doymadyk baglanysyk girizmeklik
ordn ¢ylsyrymly palmitoil-KoA—desturaza, stearoil-KoA—destu-
raza fermentlerin katalizlesdirmeginde, NADF - H, O, we beyle-
ki tasirlerini, sol sanda asil-KoA—oksigenazalaryn gatnasmagynda
gecirilydr. Umuman, hadysalarynl gec¢isi asakdaky denilemede gor-
kezilyar:

Palmitoil-KoA+NADF - H, +0O, — palmitooleil-KoA+NADF +2H,0;

Stearoil -KoA + NADF - H, + O, — oleil-KoA + NADF + 2H 0.
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Yokarky reaksiyalar oksigenazalaryi katalizlemeginii netijeleri-
dir we bir wagtyn 6ziinde molekulanyil uglerodara baglanysygy hem-
de NADF - H,-nifi okislenmesinde gegirilyr.

Iki juibiit baglanysykly linol tursusy we ii¢ jlbiit baglanysykly
linolen tursusy adam bedeninde doéredilmeyédr. Ol tursular bedene
iymit bilen diismelidir we sonun iicin hem sol tursulara ¢alysmayan
yag tursulary diyilydr. Emma linolen hem-de diiziiminde dort jiibiit
baglanysykly arahidon tursulary adam bedeninde linol tursudan
emele gelip bilyérler. Su tursulardan bedende arahidon tursusy uly
dhmiyete eyedir. Sebdbi arahidon tursudan madda calsygyna isjeit
gatnagyan dokuma gormonlary — prostaglandinler we tromboksanlar
emele gelyér.

Yag tursusynyli doreysiniii sazlasygy. Yag tursularynyi
doreysi asil-KoA—karboksilaza tarapyndan sazlagdyrylyar. Fermentini
allosteriki modulyatory sitratdyr. Oyjiik sitozolynda sitrat bolmasa
fermentin igjenligi 6rdn pesdir. Mitohondriyadan sitozola sitrat ¢y-
karylsa sitrat asil-KoA—karboksilaza fermentiin allosteriki merkezi
bilen birlesip fermentin isjenligini yokarlandyryar. Mitohondriyada
Krebsin ii¢ karbon tursy halkasynyil yokary tizlikde islemegi sitratyn
mukdarynyn yokarlanmagyna getiryar we sitrat mitohondriyadan si-
tozola ¢ykarylyp baslayar. Netijede asil-KoA—karboksilaza fermenti
igjen yagdaya gecip asetil-KoA-dan malonil-KoA-nyn dndirilmegini
giiyclendirydar we seylelikde, yag tursularyn déremeginin tizligi yo-
karlanyar. Palmitoil-KoA asil-KoA—karboksilazanyi allosteriki ingi-
bitorydyr we palmitin tursusynyn sitozolda mukdary belli bir dereji
yetirilenden sorira, asil-KoA—karboksilazanyn igjeiiligi ingibirlesyar,
yag tursularynynl doreysinin tizligi peselyr.

5.21. Triasilgliseridlerin doreysi

Haywan bedeninde neytral yaglaryn ¢esmesi gliserol-3—fosfat
bolup duryar. Gliserol-3—fosfatyn iki déreyis ugry bardyr.

Birinji ugry. Glikolizinn metaboliti dioksiasetonfosfatyn gayta-
rylmagy bilen emele gelyar:
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CH,-OH CH,-OH

| |

C=0 +NADF - H, —» CH-OH + NAD.
| \

CH,-O-PO.H, CH,-O-PO,H,
Dioksiasetonfosfat Gliserol-3—fosfat

Hadysa gliserolfosfatdegidrogenaza tarapyndan katalizlesdi-
rilyar.
IKinji ugry. Gliseriniil fosforlasdyrylmagy bilen bolup gecyar:

CH,-OH CH,-OH

| |

CH-OH + ATF — CH-OH + ADF.
| \

CH,OH CH,-O-PO,H,

Gliserin Gliserol-3—fosfat

Hadysany gliserolkinaza katalizlesdirydr. Yaglaryi doremegi
ticin gliserol-3—fosfatdan basga-da, isjeiilesdirilen yag tursulary —
asil-KoA gomiisinde gerekdir. Yag tursularyfi isjefilesmegine asil—
KoA-sintetaza, ATF, magniynin kationy we HS—KoA gatnagyar:

R-COOH + HS-KoA + ATF — R-CO-S-KoA + AMF + H,P,O..

Triasilgliseridlerin déremeginde ilki bilen gliserol-3—fosfatyn
iki erkin gidroksil toparjyklary asil-KoA-nyn iki molekulasy bilen
asilirlesdirilyar we diasilgliserid—3—fosfat emele gelyar:

CH,OH CH,~O-CO-R,

| |
CHOH +2R-CO-S-KoA — CH-O-CO-R, +2HS-KoA.

| |
CH,-O-PO,H, CH,-OPO,H,
Gliserol-3—fosfat Diasilgliserid—3—fosfat

Triasilgliseridlerin doéreysinde fosfatid tursusy fosfatidatfosfa-
tazanyn tésirinde gidrolizlesdirilydr we diasilgliserid emele gelyér.
Diasilgliserid yene-de bir molekula asil-KoA bilen birlesip triasilgli-
seridi emele getiryér:
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CH,~O-CO-R, CH,-O-CO-R,
| \ HS-KoA
CH-O-CO-R, + R-CO-S-KoA — CH-O-CO-R, +

| | H.PO,.
CH,-OPO,H, CH,-O-CO-R, v
Fosfatid tursy Triasilgliserid

Triasilgliseridleriit doreysi birndce gormonlar tarapyndan saz-
lagdyrylyar. Insulin uglewodlardan triasilgliseridlerin  doreysini
giiyclendirydr. Gantly diabet keselinde, insulinin yetmezgiligin-
de bedende ditie glyukozanyn calsygy bozulman, yag tursularyn,
triasilgliseridlerin uglewodlardan we aminotursulardan déremekli-
gi-de bozulyar. Sonun {i¢in hem diabetde yag tursularyn okislenme-
gi yokarlanyp, bedende keton bedenjikleriniii doreysi giiy¢lenyar.
Triasilgliseridlerinn ¢alsygyna gipofizii we bowrek iisti mézin gor-
monlarynynt hem-de glyukozanyi tasiri bardyr.

5.22. Gliserofosfolipidlerin ¢alsygy

Gliserofosfolipidler polyarlasan amfifil birlesmedir. Diiziiminde
suwdan gagyan we suwa ymtylyan hésiyetli toparlary saklayar. Kébir
fosfolipidlerin molekulasynyn suwa ymtylyan bdlegi bipolyar ion-
lary, yagny kation we anion gorniisinde ionizirlesdirilen toparjyklary
saklayan birlesmedir. Sol hasiyetlerine gord hem fosfolipid 6yjiik
perdejiklerininl esasy diiziimlerinini biri bolup ¢ykys edyéarler. Mese-
lem, nerw dokumasynynl mielin siiyiimlerinii 60% gury agramyny
fosfolipidler bilen serebrozidler diizyar.

Fosfolipidler bedende deni yayran dildir. Lipidlerin bu gorniisleri
méz dokumalarynda, bagyrda we ganyil plazmasynda kop dus gel-
yér. Ondan basga-da bu birlesmeler yumurtga sarysynda we kostikli
Ostimliklerin ddnelerinde (noybada) bardyr. Fosfolipidlerini ¢alsygy
neytral yaglaryn ¢algygynyn tizligine garanynda, birndge hayal yag-
dayda gecyar.

Gliserofosfolipidler, sfingolipidlerden tapawudy olarynl diiziimi-
ne gliserin girmek bilen, esasyny fosfatid tursusy diizyér. Seylelikde,
diiziiminde gliserin, yag tursulary, fosfor tursusy we azot esaslary
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bardyr. Gliserofosfolipidlerin diiziiminddki gliseriniii 1-nji we 2-nji
uglerod atomlary yag tursulary bilen eterifisirlesdirilendir. Kopleng,
1-nji uglerod bilen doyan yag tursulary, 2-nji uglerod atomy bolsa
doymadyk yag tursulary bilen birlesydr. Gliserinin ii¢linji uglerod
atomynda bolsa azot esasly spirt bilen eterifisirlesen fosfor tursynyn
galyndysy yerlesyar.

Seylelikde, gliserofosfolipidlerin  molekulasynyn  diizlimi-
ni diizydn molekulyar bolejikler biri-birleri bilen ¢ylsyrymly efir
baglanysyklary bilen birlesyérler. Gliserofosfolipidlerin beden-
de dargadylmaklygy sol baglanysyklaryn, fosfolipaza fermentlerin
katalizlesdirmeginde bozulmaklygy bilen berjay edilyar.

Fosfolipazalarynn 6zbolusly tisirli birnd¢e gorniisleri bardyr.
Gliserinifi 1-nji uglerod atomyndaky asilirlesdirilen yag tursusy A,
fosfolipaza tarapyndan bosadylyar. 2-nji uglerod atomyndaky — A,
fosfolipazanyin gatnagmagynda bosayar. Gliserinin {gilinji ugle-
rod atomy bilen fosforlasan azot esasynyn arasyndaky c¢ylsyrymly
efir baglanysygynyn dargadylmagy C fosfolipaza tarapyndan
katalizlesdirilyar:

Gliserofosfolipid + H,O — 1,2-diasilgliserid + fosforlasan azot esasy.

Gliserofosfolipidleriin  diiziminddki i soniky c¢ylsyrymly efir
baglanysyk, yagny fosfatid tursusy bilen azot esasyn arasyndaky
baglanysyk D fosfolipaza tarapyndan hiijiim edilip, gliserofosfolipid
fosfatid tursy we azot esasyna (holin, serin, etanolamin) dargadylyar:

Fosfatidilholin + H,O — fosfatid tursusy + holin;
Fosfatidiletanolamin + H,O — fosfatid tursu + etanolamin.

Umuman, gliserofosfolipidler fosfolipazalaryn tdsirinde gliseri-
ne, yag tursularyna, fosfor tursusyna we azot esaslaryna (holin, etano-
lamin, serin) dargayar we emele gelen birlesmeler 6z ugurlary boyun-
ca dargap, soniky maddalar gorniisinde ¢ykarylyar.

5.23. Gliserofosfolipidlerin doreysi

Gliserofosfolipidlerin 6yjiik perdejiginde birndge gorniisleri dus
gelyiar. Emma olaryn dhlisinin diiziiminii esasy fosfatid tursusydyr.
20. Sargyt Ne 981
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Fosfatid tursusynyn doéreysi. Bu hadysa gliserol-3—fosfat
ya-da dioksiasetonfosfat we asil-KoA-nyn iki molekulasynyn gatnag-
magynda geg¢yar:

CH,OH CH,~O-CO-R,

| |
CHOH +2R-CO-S-KoA — CH-O-CO-R,

| \
CH,-O-POH, CH,-O-POH,
Gliserol-3—fosfat Fosfatid tursusy
Beynide we icege diwarjygyn nemli gatlagynda monoasilglise-
ridden, lizofosfatid turgynyn iisti bilen fosfatid tursy emele gelyér:

CH,-O-CO-R, CH,-O-CO-R,

EHOH +ATF — EHOH + ADF

EHZ—OH lIHZ—OPO3H2

Monoasilgliserid Lizofosfatid tursusy
CH,-O-CO-R, CH,-O-CO-R,

| |
CHOH  +R-COOH — CH-O-CO-R,

| |
CH,-OPO,H, CH,-OPO,H,
Lizofosfatid tursusy Fosfatid tursusy

Lizofosfatid tursusynyn doremegi kinaza fermentin katalizles-
dirmeginde we ATF gatnagmagynda gecyir.

Fosfatidiletanolaminin doreysi. Fosfatidiletanolamin oyjiik
perdejiklerin diiziimine girydn esasy fosfolipidlerin biridir. Onun
doreysi etanolaminin igjen hala gelmeginden baslayar:

CH,-NH, CH,-NH,

| +ATF — | + ADF.
CH,-OH CH,-O-PO,H,
Etanolamin Fosfoetanolamin

Hadysa fosfokinaza tarapyndan katalizlesdirilydr we magniy
kationynyn gatnagsmagynda gec¢yar. Sonra fosfoetanolamin sitidintri-
fosfat (STF) bilen birlesip sitidindifosfoetanolamini emele getiryar:
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CI)H
O=P-OH
(I) NH O|H
2 PO
IHa O=P—OH HPO, [ Og 0 g;lz
C NH / \ T 2
ZZE |2 N CH —p_
Y7 oongn ) ofen
O CH, 0=C
0=C CcH -~ + CH -
\N N CH,
o CH, HO—P=0 0
OH
Fosfoetanolamin
OH OH Of  OH
Sitidintrifosfat Sitidindifosfoetanolamin

SDF—etanolaminin doéremegini etanolaminfosfotransferaza kata-
lizlesdiryar. Sitidindifosfoetanolaminin diiziimindéki isjenlesen fos-
foetanolamini diasilgliseride getirilydr. Haywan bedenlerinde bu
hadysa difie STF gatnasmagynda berjay edilyér:

CH,-0-CO-R, CH,-O- CO-R,

| !
CH-O-CO-R, + SDF-etanolamin — CH-O- CO-R, +SMF

CH,-OH O
|
Diasilgliserid CH,-O- P-O-CH,-CH,-NH,,
|
OH
Fosfatidiletanolamin

Fosfatidilholiniin doreysi. Fosfatidilholinii doremeginin iki
ugry bardyr. Birinji ugry fosfatidiletanolaminiii metioniniii isjeni
gorniisi bolan — S—adenozilmetionin bilen yzygiderli ii¢ gezek
transmetilirlesmegi bilen gecyér:

Fosfatidiletanolamin + S—adenozilmetionin —
— fosfatidilmonometiletanolamin + S—adenozilgomosistein;

Fosfatidilmonometiletanolamin + S—adenozilmetionin —
— fosfatidildimetiletanolamin + S-adenozilgomosistein;
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Fosfatidildimetiletanolamin + S—adenozilmetionin —
— fosfatidilholin + S—adenozilgomosistein.

NH, COOH CH2 O-CO-R,
O\ /N\ CH-NH, CH-0-CO-R, gHz COOH CH:-O-CO-R,
| ” \CH éHz | O 7NN ¢H—NH CH—O—CO—Rz
e &, cH-o-Pon N ¢ \ CH, 0
\’C\ oHC-§ + . H(|: || CH, H:-O-P-OH
2

h H, N S o cHS po

NH, CH:
OH OH H;C-N'-CH;

3 S-adenozilmetionin Fosfatidiletanolamin OH OH st
3 S-adenozilgomosistein Fosfatidilholin

Seyleleikde, fosfatidilholinit bir molekulasynyn ddéremegine
S-adenozilmetioninifi 3 molekulasy gatnagyar.

Fosfatidilholiniit doreysinin ikinji ugrunda bedene iymit bi-
len diisydn holin ya-da onun fosfatidilholinin dargamagynda,
bosayan holin dargadylman fosfatidilholinit déremeginde ulanyl-
yar. Fosfatidilholinit doremegininn bu ugry, fosfatidiletanolaminini
doreyis ugruna menzesdir. Etanolamin yaly holin ilki bilen ATF
gatnagsmagynda kinazanyn tésirinde fosforlasyp, holinin igjent gérniisi
bolan fosfoholini emele getiryér:

CH,-OH CH,-O-PO,H,
| +ATF — | + ADF.
CH,-N"=(CH,), CH,-N"=(CH,),

Holin Fosfoholin

Sotira fosfoholin STF bilen tisirlesip, SDF—holini emele getiryar:
Fosfoholin + STF — SDF-holin + H,P O..

47277

SDF-holin diasilgliserid bilen birlesip fosfatidilholini emele ge-
tiryér:
CH,-0-CO-R, CH,-0-CO-R,

| |
CH-O-CO-R, + SDF-holin —CH-O- CO-R, + SMF

CH,-OH 0
Diasilgliserid CH,-0-P-O-CH,-CH -N'=(CH,),.
|
OH

Fosfatidilholin
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Adam we haywan bedenleri ii¢in fosfatidilholiniii doremeginin
ikinji ugry 6rdn wajypdyr. Sebébi fosfatidilholininl fosfatidiletano-
laminden déremegi, onuil transmetilirlesme hadysasy metionin bi-
len baglanysyklydyr. Metionin ¢alysmayan aminotursy bolanlygy
ticin, bedende onun yetmez¢iligi bu hadysada pasgelcilik doret-
mekligi miimkindir. Sonun ii¢in bedende metioniniii basga hady-
salarda ulanmaklyk tii¢in, kdpleng, fosfatidilholiniii doreysinde
tayyar holin ulanylyar. Emma bedende metioninin yetmez¢iligin-
de ilkinjiler bolup fosfatidilholiniii déremeginin bozulmagy bilen
baglanysykly patologiyalar adamda doreyiandigini gorkezmeklik
zerurdyr.

Fosfatidilseriniin doreysi. Fosfatidiletanolaminden c¢alysma
reaksiya bilen ge¢yar:

CHz-O-CO-R1 CHZ-OH CHz-O-CO-R]
| | | CH2—OH
CH-O- CO-R2 + CH-NH2 — CH-O- CO-R2 + |
| CHZ-NH2
O COOH O Etanolamin
I |
CHZ—O—P—O—CHZ—CHZ—NH2 CHZ—O—P—O—CHZ—CH—COOH.
| Serin | |
OH OH NH2
Fosfatidiletanolamin Fosfatidilserin

Fosfatidilserinin  dekarboksilirlesmegi fosfatidiletanolaminin
emele gelmegine getiryér.

5.24. Sfingolipidlerin we glikolipidlerin
calsygy

Sfingolipidlerin we glikolipidlerin diiziiminde gliserin yokdur
we olaryn esasyny sfingozin we digidrosfingozin diizyér.

Sfingozin — uzyn zynjyrly, alifatiki birlesme bedende palmitoil—
KoA-dan we serinden emele gelyar:

CH,~(CH,), ~CO-S—KoA + CH,OH-CH-COOH —

|
Palmitoil-KoA NH

2
Serin
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— CH,~(CH,),,~CO-CH-CH,0OH + CO, + HS-KoA;
|
NH,

3-degidrosfingozin

CH,~(CH,),,~CO- CH-CH,OH + NADF - H, —

|
NH

2

3-degidrosfingozin
— CH,~(CH,),,~-CHOH—- CH-CH,~OH + NADF;
|
NH

2
Digidrosfingozin

CH,~(CH,),,~CHOH-CH-CH,-OH + FAD —

|
NH

2
Digidrosfingozin

— CH,~(CH,),,-CH=CH-CHOH- CH-CH,OH + FAD - H,,.

|
NH

2
Sfingozin

Sfingozin uzyn zynjyrly asil-KoA bilen N-asilirlesip, asil onii-

------

N-asiltransferazalar tarapyndan katalizlesdirilyar:

CH,~(CH,),,~CH=CH-CHOH- CH-CH,OH + R-CO-S-KoA —

|
NH

2
Sfingozin
— CH,~(CH,),,~CH=CH-CHOH~- CH-CH,OH + HS-KoA.

|
NH

2)12

N-asilsfingozin (seramid) \
R

Sfingomielinifi doreysi iki ugur boyunca gecyér. Olardan esasy
seramitden we sitidindifosfoholindendir (SDF-holin). Ozgerismini
SDF-holin—seramid—holinfosfatransferaza katalizlesdiryér:

SDF-holin + seramid — sfingomielin + SMF.
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Bu hadysa bagyrda, beynide we dalakda gegyar we sfingomielinif
déremeginin esasy ugrudyr.
Ikinji ugry boyunga sfingozinden we holinin igjen gorniisi SDF—
holinden sfingozinfosfoholini emele getirmeklik bilen doreyar:
Sfingozin + SDF-holin — sfingozinfosfoholin + SMF;
Sfingozinfosfoholin + R—-CO-S—KoA — sfingomielin + HS—KoA.

Bu ugur kop yayran dildir we sfingomieliniii déreysinde hem uly
dhmiyete eye déldir.

Glikolipidler. Glikolipidleriii esasyny sfingozin diizyir. Olaryn
doreysi seramidin glikolizlesdirilmegi bilen gecirilyar. Glikolipidlerin
doremeginde uglewod cesmesi bolup, olaryn nukleotid Oniimleri
N-asetilglyukozamin ya-da SMF-N-asetilneyramin tursulary we
basgalar.

Serebrozidler. Seramidmonosaharid Onlimidir we seramidin
UDF—glyukoza ya-da UDF—galaktoza bilen tdsirlesmeginde emele
gelyar:

Seramid + UDF—glyukoza — /-glyukozilseramid + UDF.

Serebrozidlerit doremegi sfingozini ilki glikolizlesdirip, sofira
emele gelen aralyk oniim N-asilirlesdirilip hem iipjiin etmekleri
miimkindir:

Sfingozin + UDF-galaktoza — psihozin + UDF.

Seyle reaksiya beyninin mikrosomal bdleginde gecyéir we ga-
laktozil-sfingozin-transferaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilyar.
Psihozin hem aralyk birlesmedir we stearil-KoA bilen tésirlesip,
serebroizidinn emele gelmegine getiryar:

Psihozin + stearil-KoA — serebroizid + HS—KoA.

Sulfatidler. Serebrozidlerin, esasan, galaktoserebrozidin 3-fosfo-
adenozin-5-fosfosulfatyn gatnagsmagynda sulfatirlesdirmeginde eme-
le gelydrler. Hadysany galaktoserebrozid-sulfokinaza fermenti kata-
lizlesdiryar.

Gangliozidlerinn  doreysi  glikosfingolipidlerden  seramidin
uglewod saklayan nukleotidler (UDF, SDF) bilen yzygiderli gli-
kolizlesdirilmekleri bilen gecydr. Gangliozidlerin tapawudy, olaryn



312 | Vbap

diiziimine N-asetilneyramin tursusy, umuman, sial tursulary we
monosaharidlerin N-asetilirlesdirilen ontimleri girydr, yagny serami-
doligosaharid oniimidir. Gangliozidlerin déremegine su fermentler
gatnagyarlar: glikolipidgalaktoztransferaza, glikolipidsialiltransfera-
za, glikolipidgalaktozamintransferaza we basgalar.

Gangiolipidlerin 6ziinit ahmiyeti boyunca 6yjiigin plazmati-
ki perdejiginde birnd¢e polipepdit gormonlaryn kabul edijilerinin
gurlugyna gatnagyar. Sonira gangliozidler wiruslarynn we farmakolo-
giki igjent birlegsmelerin hem-de i¢egede holera wibrionynyn kabul
edijilerinifil diiziimlerine-de girydr. Seylelikde, glikolipidler kop isleri
yerine yetiryén birlesmedir.

5.25. Holesterinin ¢alsygy

Adam bedeninde steroidleriii birndge gorniisleri bardyr. Olara
steroid gormonlary, 6t tursulary we D witamini hem-de onuni 6niim-
leri degislidir. Emma adam we haywan bedenlerinde steroidlerini
N esaslarynyn biri hem holesterindir we onun ¢alsygy steroidlerin
calsygynda wajyp orny eyeleydr. Holesterin dinie birndge Oyjiik
perdejiklerin ya-da ganyn plazmasynyn lipoproteid diiziimleri-
ne girmeklik bilen g¢éklenmén, kop diirli yasayys licin dhmiyetli
isjen birlesmelerin doreysini berjay etmége gatnasyar. Sol sanda 6t
tursulary we diirli steroid gormonlary holesterinden emele gelyir.

Uly adam bedeninde holesterinin 140 g toweregi bardyr. Bedenin
holesterin gory iymit bilen diisydn holesterinii we bedende emele
gelyédn holesteriniii hasabyna doldurylyar. Holesterin igegeden limfa
ulgam boyunc¢a gana diisydr we esasy mukdary hem yag tursulary
bilen eterifisirlesip, hilomikronyi diiziimi bilen agzalara we dokuma-
lara yayradylyar.

Holesterinin doreysi. Holesterin asetil-KoA-dan emele gelyar.
Bu hadysa, umuman, 35-den gowrak fermentlesme tédsirlesmeleri 6z
icine alyar. Sol tisirlesmeleri, esasan, ii¢ topara bolmek bolar: asetil—
KoA-dan mewalon tursynyn doremegi, mewalon tursudan skwalenin
doremegi we onun halkalasyp holesterine 6wriilmekligi.
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Birinji topar reaksiyasynda ilki bilen asetil-KoA-nyn iki mo-
lekulasyndan tiolaza fermentin katalizlesmeginde asetoasetil-KoA
emele gelyér:

CH,~CO-S—KoA + CH,~CO-S-KoA — CH,~CO-CH,-CO-S-KoA + HS-KoA.
asetil -KoA asetil-KoA asetoasetil-KoA

Asetoasetil-KoA asetil-KoA-nyn yene-de bir molekulasy bi-
len birlesenden sofira S-gidroksi—/-metilglutaril-KoA emele gelyir.
Tésirlesméni gidroksimetilglutaril-KoA sintetaza katalizlesdiryér:

CH,~CO-CH,~CO-S-Ko0A + CH,~CO-S—KoA —
Asetoasetil-KoA Asetil-KoA

OH

|
— HOOC-CH,~ C-CH,~CO-S-KoA + HS-KoA.

|
CH

3
[-gidroksi-S-metilglutaril-KoA
[-gidroksi—f-metilglutaril-KoA gidroksimetil-glutaril-KoA re-
duktaza fermenti tarapyndan gaytarylyp mewalon tursusy emele ge-
tirilyar:
OH

|
HOOC-CH,- C-CH,~CO-S-KoA + 2NADF - H, —

|
CH

3

[-gidroksi-S-metilglutaril-KoA
OH

|
— HOOC-CH,~ C~CH,~CH,OH + 2NADF + HS-KoA.

|
CH

3
Mewalon tursusy

Eger-de  asetoasetil-KoA we [-gidroksi—/-metilglutaril—
KoA-nyit emele gelmekleri gaydymly ge¢ydn hadysalar bolsa-da,
mewalon tursynyn doreysinde, reduktazanyn katalizlesdirmeginde
gecirilyan tasirlesme gaydymsyz hadysadyr. Su ferment holesteriniii
doreysininl allosteriki fermentidir we holesterinin doreysinin tizligi
gidroksimetilglutaril-KoA— reduktazanyn isjenillik derejesine bag-
lydyr.
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Mewalon tursynyn doreysinin esasy ugrundan basga-da,
gosmaca ugry hem bardyr. Bu ugur boyun¢a /-gidroksi—/-metil-
glutaril-KoA emele gelmén, yag tursularyin déreysine mahsus bo-
lan S-gidroksi—f-metilglutaril-S—AGP emele getirmek bilen ge-
cirilydr. Ondan basga-da, bu hadysa asetil-KoA-karboksilazanyn
katalizlesdirmeginde emele gelydn malonil-KoA hem gatnagyar.
Seyle ugur boyunga mewalon tursynyn doreysinin gecyéndikli-
gi sycanyn bagrynda we towsanyn siiyt mézlerinde gorkezildi.
Esasan, sol tisirlesmeler bagyr Oyjiigin sitozolynda gecyér. Me-
walon tursusynyn su ugur boyunga doremeginde gidroksimetil-
glutaril-KoA-reduktaza fermenti uly dhmiyete eyedir. Emma bu
ferment mewalon tursynyn esasy doreyén ugruny katalizlesdiryén,
Oyjiigin mikrosomal bdleginde yerlesen gidroksimetilglutaril-KoA-
reduktazadan birndge gorkezijileri boyunca tapawutlanyandyr we
mewalon tursusynyn doreysini sazlasdyryan esasy fermentdir. Me-
walon tursusynyn gosmaga ugry boyunga doreysinin fiziologiki
dhmiyeti doly dwrenilen déldir. Caklamalar boyunca bu ugur bilen
dordn mewalon tursusy steroidlerin doreysine gatnasman, basga
birlesmelerin gapdal zynjyrlarynyii doreyisleri bilen baglanysykly
gecirilyan hadysalar, sol sanda ubihinonyn, tRNT-laryn déremekle-
rine gatnagmaklary bilen gegirilyér.

Holesterinin doreysinin ikinji dowri mewalon tursusynyn
fosforlagmasy bilen baslayar. Fosfat ¢cesmesi bolup ATF ¢ykys
edyar:

COOH COOH ATF
~ \J =
H,C- li—OH > H,C- C OH
l?Hz CH2
|CHZOH |CH2—O—PO3H2
Mewalon S5-fosfomewalonat

tursusy
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COOH ATF ADF COOH
| |
CH, CH,
| |
— H,C-C-OH H,C-C-0-POH,
| |
CH, O O CH, o o
| [ | [
CH,-O-P-O-P-OH CH,-O-P-O- P-OH.
| | | |
OH OH OH OH
5-pirofosfo- 3-fosfo-5-pirofosfo-
mewalonat mewalonat

3-fosfo-5-pirofosfomewalon tursusy dekarboksirlesip, iigiin-
ji uglerod atomyndaky fosfat galyndydan-da bosap, izopentonil-
pirofosfata we ol hem izomerilesip dimetilallilpirofosfata ow-
rilyar:

COOH CO, CH, CH,

| | |

CH, C-CH, <> C-CH,

| | [

— H,C-C-0O-PO,H, CH, O O CH O O

| | Il | Il

CH, O O CH,-O-P-O-P-OH CH,-O-P-O-P-OH.

| I H,PO, | |

CH,-O-P-O-P-OH OH OH OH OH
|
OH OH

3-fosfo-5-pirofosfo- Izopentenilpirofosfat Dimetilallilpirofosfat

mewalonat

Sonra izopentonilpirofosfat dimetilallilpirofosfat bilen bir-
lesip, geranilpirofosfaty we geranilpirofosfat hem bir molekula
izopentenilpirofosfaty birlesdirip, diiziimi 15 uglerod atomdan yba-
rat bolan farnezilpirofosfatyn doremegine alyp baryar. Farnezilpi-
rofosfatyi iki molekulasynyn birlesmeginin netijesinde 30 uglerod
atomdan duran acyk zynjyrly skwaleninn emele gelmekligi bilen
holesterininn déoremeginin ikinji dowri tamamlanyar. Seylelikde, 5
uglerod atomly izopentenilpirofosfatyin 6 molekulasyndan skwa-
len emele gelyar:
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CH, O O CH, (@) 0]
(|3:CH—CHZ—O— Iu—O— lu—OH + g—CHZ—CHZ—O— I|l—0— Iu—OH —
on OH OH  CH OH  OH
Dimetilallilpirofosfat Izopentenilpirofosfat
CH, CH, O O

| | Il

— C=CH-CH,-CH,- C=CH-CH,-O-P-O-P-OH + H,P,0,
| | |
CH, OH OH

Geranilpirofosfat

CH, CH, 0 0 CH, 0O O

| Il | [
C=CH-CH,-CH,-C=CH-CH,-O-P-0-P-OH + H,C=C-CH,-CH,-O-P-O-P-OH —
| | ] | ]

CH, OH OH OH OH
Geranilpirofosfat Izopentenilpirofosfat
CH, CH, CH, O O
| | | [
— (C=CH-CH,-CH,-C=CH-CH,-CH,- C=CH-CH,-O-P-O-P-OH + H,P,O ;
| | ]
CH, OH OH
Farnezilpirofosfat
C/CH 3 / CH 3
CH CH
2 720N s < CH
(|3H 2 ﬁH (le CH; CH; CH3
CH, CHs CH C CH»
HZC/ C I (ljl} cuy’
| || C-CH; 3
HC N HC\ /CH2 Skwalen
Ne  CH,
7\
H3C CH 3

Holesterinin doreysinin ii¢linji dowriinde skwalenoksido-
siklazanyn katalizlesdirmeginde skwalenin molekulasy halkala-

syp ilki lanosterinifi, sofira hem holesterinin déremegine alyp
baryar.
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Holesterinini, esasan, doredilydn agzasy bagyrdyr (80% muk-
dary). Az mukdarda holesterin inge icegede (10%) we deride (5%)
emele gelydr. Emma bedenin &hli 6yjiiklerinde (eritrositlerden basga)
holesteriniii déremegine gatnasyan fermentler bardyr. Umuman, gi-
je-giindizde adam bedeninde 1 g toweregi holesterin doreyar.

Gepatositlerde we igege Oyjiiklerinde emele gelydn holesterin
bedenin &hli dyjiiklerine we agzalaryna hem-de dokumalaryna lipo-
proteidler gorniisinde getirilyér. Lipoproteidlerinn diiziiminde holes-
terin erkin yagdayda we onun yag tursulary bilen ¢ylsyrymly efiri
gornlisindedir. Erkin holesterin lipoproteid toplanmasynyn dasky
gatlagynda yerlesydr. Emma holesterinin efiri lipoproteid bolejiklerin
suwdan gagyan manzyny diizyér. Bir lipoproteid bolejikden ikinji li-
poproteid bolejiginini arasynda holesterinin ¢algygy isjent gecyér. Esa-
san, pes dykyzly lipoproteidler bilen yokary dykyzly lipoproteidlerin
arasynda bir molekulasyndan ikinji molekula holesterinin girmeginifi
iisti bilen igjen yagdayda gecyérler.

Lipoproteidlerii arasynda holesterinini dagalmagy, umuman, iki-
taraplayyn geg¢irilyan bolsa-da, emma &hli lipoproteidlerden holesterin
yokary dykyzly lipoproteidlerifi diiziiminde kop yygnanyar. Yokary
dykyzly lipoproteidlerin diiziiminde holesterinin yag tursulary bilen,
esasan, olein we linol tursulary bilen eterifisirlenmegi yokary igjenlik
bilen gegyir. Bu hadysa lesitinin (fosfatidilholin) we holesterinin
gatnagmagynda hem-de lesitin-holesterin-asiltransferaza fermentin
katalizlesdirmeginde gegyar:

lesitin + holesterin — oleilholesterin + lizolesitin.

Lesitin-holesterin-asiltransferaza yokary dykyzly lipoproteid
molekulanyn {istki gatlagynda yerlesyér. Lipoproteidler bilen oyjiigin
arasynda hem holesterinifi bir-biri bilen calsygy gecyir. Yokary dykyz-
ly lipoproteidlerin Oyjiigin perdejiginden holesterini 6ziine ¢ekip alyan
bolsa, pes dykyzly lipoproteidlerden holesterin 6yjiik perdejigine ge-
cirilyér. Su calysma hadysanyn netijesinde agzalaryn we dokumalaryn
holesterine bolan talaby berjay edilyir. Seylelikde, yokary dykyzly
lipoproteidlerinn gatnasmagynda 6yjlikde holesterinin yygnanmaklygy-
na pisgelcilik doredilse, pes dykyzly lipoproteidlerin gatnasmakla-
rynda bolsa 0yjiigiii holesterine bolan talaby kanagatlandyrylyar.
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5.26. Holesterinin bedende dargadylmagy we
ot tursularynyn doremegi

Bagyrda erkin holesterinin 80% mukdary 6t tursularynn déreme-
gine harg edilyir. Odiin diiziiminde &t tursulary onuii 1% mukdaryna
yakyndyr. Odiini diiziiminde fosfatidilholin (0,5%), holesterin (0,5%),
ot pigmentleri, proteinler we mineral duzlary bardyr. Odiift mukdary
iytgdp durandyr. Igegeden 6t tursularyn 90-95% mukdary gana so-
rulyar we gan bilen bagra baryar. Bagyrda 6t tursulary tizeden 6diin
diiziimini diizmige gatnasyp, yene-de icegi diisyir. Ot tursularyi su
aylawyna icege-bagyr aylawy diyilyir. Ot tursularyn az mukdary (gi-
je-giindizde 0,5 g) icegede galyp téret bilen ¢ykarylyar. Son¢a muk-
dardaky 6t tursulary bagyrda holesterinden doredilyén 6t tursularynyn
hasabyna doldurylyar.

Odiint diiziimindéki holesterin icegeden doly sorulmayar we
taret bilen ¢ykarylyar. Uly adamlarda gije-giindizde 1,3 g holesterin
dargadylyar we sonca mukdardaky holesterin bedende doredilyén
holesterininl (1,0 g) we iymit bilen diisydn (0,3 g) holesterinin ha-
sabyna doldurylyar. Iymit bilen diisydn holesterinin &hli mukdary
gana sorulman, dinie 30% toweregi inge icegdnin sonunda sorulyar.

Sonuit bilen birlikde holesterin 6t tursular we holesterin
gorniisinde ¢ykarylyar.

Holesteriniii doreysinin sazlasygy. Holesterinit déremeginin
sazlagygy onun baslangy¢ dowriinde baslanyar. Holesterininn dore-
meginin tizligi asetoasetil-KoA-nyn we /-gidroksi—/-metilglutaril—
KoA owriilmeklik tizlikleri bilen baglanysykly daldir. Holesterinif
doremegininn  [-gidroksi—/-metilglutaril-KoA-nyfi mewalon tursa
gaytarylmak bilen baglanysykly gecirilydn tésirlesménin tizligine
baglydyr. Bu hadysa gidroksimetil-glutaril-KoA-reduktaza tara-
pyndan katalizlesdirilydr. Bu fermentin igjenligi gin aralykda iiyt-
gép duryar. Fermentin igjenligi holesterin we mewalon tursusy bilen
ingibirlesdirilydr. Gidroksimetilglutaril-KoA-reduktaza holesterinii
doremeginin allosterik fermentidir, 6zi hem fosforlasan (isjenn dal)
gorniisinde we defosforlasan (isjen) gorniisde 6yjiigin endoplazmatiki
torunda yerlesyar.
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Bu fermentden basga, holesteriniii déremegi steroidleri getiryin
0zbolusly protein bilen hem sazlagdyrylyar. Bu proteinler, holesteri-
nin emele gelmeginde doreydn, suwda eremeyén, aralyk birlesmeler
bilen birlesip, olary fermentleriii tésir etmeklerine belli bir derejede
yardam etmeklik bilen holesteriniii déremeginin sazlasdyrylmagyna
gatnagyarlar.

Holesterininn déremegininl tizligi difie Oyjiikde holesterinin we
beyleki steroidleriit mukdaryna bagly bolman, iymitin diiziminde we
iymitlenménin diizgiininde hem-de howply ¢is kesellerde-de liytgeyar.
Holesterinin doreysini sazlasdyrmak meselesi hdzirki zaman lukman-
¢ylyk ylmynyn in bir wajyp ugurlarynyinl biridir. Sebébi holesteriniii
bedende mukdarynyin artmaklygy, gan aylanysyk ulgamyi isinifi bo-
zulmaklaryna alyp baryan ateroskleroz yagdayyn doremekligi bilen
baglanysyklydyr.

5.27. Lipidlerin ¢alsygynyin bozulmagy

Lipidlerin c¢alsygy merkezi beyni ulgamyin gatnasmagy
bilen sazlasdyrylyar. Sonunl {i¢in lipidlerin c¢alsygy merkezi
beyni ulgamynyn isjeniligine goni baglydyr. Dowamly gaygy-
gamlyk adamyn horlanmagyna ya-da polozitel emosional yag-
dayy doredyidn tésirlerin netijesinde bolsa bedende yaglaryn
yygnanmaklygy bilen adamyn semremekligine alyp baryandygy
hemmelere milimdir. Yag dokumalary kop sanly simpati-
ki nerw ulgamyn ucgjagazlary bilen gursalyar. Sol ugjagazlaryn
gyjyndyrylmagynda bolsa goni yag dokumasynda adrenaliniii we
noradrenalinin kép mukdarda emele gelmegine getiryar. Adre-
nalin we noradrenalin yag dokumasynda lipidlerin lipolizini
gliyclendirip, yaglarynn dargamaklygyna alyp baryar. Bu hady-
sa adrenalin tarapyndan adenilatsiklazanyn isjefilesdirilmeginde
halkaly AMF-in mukdaryny yokarlandyrmak bilen, lipaza fer-
mentin halkaly-AMF-garasly proteinkinazanyn tdsirinde fosfor-
lasdyrylyp, ol fermentin isjenilesdirilmeginin netijesinde lipidlerin
dargadylmaklygyny giiy¢clendiryér.
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Gipofiz mézin 61 boleginin gormony — Osiis gormonyin hem
lipidlerin calsygyna tisiri uludyr. Mézin gipofunksiyasy yag doku-
malarynda yagyn yygnanmagyna getirip, bedende gipofizar semre-
meklige getiryir. Osiis gormonynyf mizde &ndiirilisi yokarlan-
sa (giperfunksiyada), tersine, lipoliz hadysa giiy¢lenip, ganda yag
tursularynyn mukdary yokarlanyar.

Lipidlerin ¢alsygyna insulinifi, tiroksinii we jyns gormon-
larynynn hem tésirleri uludyr. Insulin yag dokumasynda fosfodi-
esteraza fermentiniii igjenligini yokarlandyryar. Fosfodiesteraza,
adenilatsiklaza fermentininn tésirinde yag dokumasynda halkaly
AMF-in mukdaryny peseldydr we seylelikde, lipaza fermentin,
halkaly-AMF-garasly proteinkinazanyn tisirinde igjent yagdaya gel-
meginde pisgelcilik doredilydr. Soiira hem mallaryn bigilmekligi
olaryn bedeninde yaglaryn yygnanmaklaryna alyp baryp, semremek-
lige getiryéndigi mélimdir.

Sonun bilen birlikde bedeniii gormonal gorunyn tliytgemekligi,
yagny endokrin ulgamyn patologiyasy we merkezi beyni ulgamyn
isinin liytgemegi, bedende lipidlerin ¢alsygynyn bozulmagyna alyp
baryar.

Lipidlerint ozlesisinifi bozulmaklygy. Asgazan-igege yolunda
lipidlerinn 6zlesdirilmegine gatnasyan tasirleriii yetmezgiliginde, sol
sanda odiin igegéd diigmekliginiii bozulmaklygynda ya-da pankreatiki
lipazanyn icegd diismekligine piasgelgiligin déremekliginde patolo-
giyalar peyda bolyar. Sonira-da diirli icege patologiyasynda lipidleriii
0zlesisi bozulyar, iymit bilen diisyén lipidler 6zlesdirilmén téret bi-
len ¢ykarylyar. Seyle yagdayda téiretin diiziimi bilen kop mukdarda
lipidleriit we yag tursularyn ¢ykyandyklygy sebapli, tiret calymtyl ak
renikli gorniisdedir.

Ganda lipoproteidlipaza fermentinin igjenliginin yetmez¢iligin-
de hilomikronlar doly dargadylmayar. Seyle yagdayda ganyn sywo-
rotkasynda kop mukdarda hilomikronyni bolmaklygy sebépli ganyn
plazmasy sarymtyl—ak (siiyt) refikdedir.

Ketonemiya we ketonuriya. Keton birlesmelerine aseton,
asetoasetat, [-oksibutirat we basga birnige aminotursy Oniim-
leri (paraoksifenilpiruwat, ketotursular) degislidir. Emma keton
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birlesmelerinin  déremekligi, esasan, yag tursularyn S-okislenme
bilen dargamaklygynyn netijesidir. Keton birlesmelerini ganda
mukdarynyn artmaklygyna ketonemiya we pesewde mukdarynyn
yagdayda, gije-giindizde 40 mg keton maddalary ¢ykarylyan bolsa,
gantly diabet keselli adamyn pesewinde onun mukdary 10-50 g yet-
mekligi we ondan yokary bolmaklygy miimkindir. Ketonemiya we
ketonuriya lipidlerini ¢alsygynyn bozulmaklary bilen baglanysykly
hadysadyr.

Ot-das keseli. Ot-das keselinde bagyrdan 6diin igegi diisyin yol-
larynda dasyn emele gelmegidir. Ot daslarynyn iki gorniisi bardyr:
holesterin we bilirubin daslary. Holesterin daslarynyii esasy diizii-
mi (70%) holesterindir. Bilirubin daglarynynky bolsa — bilirubindir.
Ot-das keselinde, kopleng, holesterin daslary dus gelyir.

Holesterin suwda eremeyar. Emma 6t ergininde ereyédr we sonun
icin bagyrdan holesterin 6t ergini bilen erdn yagdayda othalta diisyar.
Ot halta-da 6diifi diiziiminden suw gana sorulyar, yagny suwuii sorul-
masy gecyar. Netijede odiin diiziimi yokarlanyar (goyalyar) we onuil
diiziimindéki holesterinin ergini doyan ergine owriilydr. Seylelikde,
holesterininn ergininden holesterin kicgijik kristallara (dasjagazlara)
Owriilip ¢okiindé diisyar. Sol kristallara (holesterinini ki¢ijik daglaryna)
«seslenmény yatan ot-daslary diyilyar. Holesterinin belli bir mukdary
seyle kristallar gérniisinde (¢dge) 6t bilen icega mydama diisiip duryar
we téret bilen bedenden ¢ykarylyar.

Holesterinin daslasmaklygynyn tizligi we holesterin daslarynyn
otde emele gelmekleri kop tédsirlere baglydyr. Sol sanda howa sertleri-
ninl tdsirinde, bedende suw we duz aylanysygynyn iiytgemeginii
netijesinde 6t haltada suwun sorulmasynyn giiyclenmekligine geti-
rip, holesterinin daglasmagynyn yokarlanmagyna alyp barmaklygy
miimkindir. Dasjagazlaryn doremeklerine, olaryii merkezi bolup 6t
haltanyii nemli bardasyndan ayrylyp, epitelyal 6yjlikleri we olaryn
bolejikleri hem-de ki¢i beden iiysmekleri hyzmat etmeklik bilen
holesterin daslaryn déremeklerine ginden yardam edyirler. Sonui
ticin Ot haltanyn kesellemekligi 6t-das keselinini esasy sebdpleriniil
biridir.

21. Sargyt Ne 981



322 | Vbap

Bu keselin doremekligine 6t haltada 6diin dowamly yygnanmak-
lygy, holesterinii ganda mukdarynynn yokarlanmaklygy we iymit
diizglinininn bozulmaklygy hem yardam edyir.

Giperlipoproteinemiya. Sag adamlaryn iymit iymezinden
ontirti alnan ganynyn lipid diiziminin 60% mukdary pes dykyz-
ly lipoproteidlere, 25% mukdary yokary dykyzly lipoproteidlere
we 15% mukdary hem 6rédn pes dykyzly lipoproteidlere degislidir.
Gandaky holesterinin esasy mukdary pes dykyzly we yokary dykyz-
ly lipoproteidler bilen baglydyr. Neytral yaglar — 6ridn pes dykyzly
lipoproteidlerin mukdary bilen baglanysyklydyr. Lipoproteidlerini
we onun ii¢ gérniisi bardyr:

1. Giperholesterinemiya. Pes dykyzly ya-da yokary dykyzly
lipoproteidleriit mukdary yokarlanyar;

2. Gipertriasilgliserinemiya. Orin pes dykyzly lipoproteidlerii
mukdary yokarlanyar;

3. Garysyk gorniisi.

Giperlipoproteinemiyanyil déremeginint sebdbi boyunca iki to-
para boliinyér. Olar nesil yzarlayjy we softundan doreyénlerdir. Nesil
yzarlayjy gornlisine giperhilomikronemiya we giperholestrenemiya
(B-lipoproteinemiya) degislidir. Giperhilomikronemiya dogabitdi
doreyér, esasy sebdbi hem lipoproteidlipaza fermentinn isjenliginii
oran pesligidir. Netijede, ganda yaglaryn mukdary 10-40 esse yo-
karydyr. Seyle yetmezgilikli adamlar, kopleng, pankreatit kesel sebép-
li 6liime sezewar bolyarlar.

Giperholesterinemiya 6ridn kop dus gelyédn lipid ¢alsygynyn bo-
zulmagydyr. Her iki yiiz adamdan bir adam seyle yagday bilen bag-
lanysyklydyr. Giperholestrenemiyada pes dykyzly lipoproteidlerin
gandan 0yjiige sorulmaklygy bilen olaryn ¢algygy bozulyar, ganda pes
dykyzly lipoproteidlerini, esasan, holesteriniit mukdary yokarlanyar.
Holesterinin mukdarynyn yokarlanmagy, onun ayry-ayry dokumalar-
da, esasan, gan damarlarynyn diwarlarynda yygnanmaklaryna alyp
baryp, yiirek isemiyasy keseline, miokardyn infarktyna we basga-da
gan aylanysygynyil bozulmaklygy bilen baglanysykly kesellere ge-
tiryar.
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Ateroskleroz. Bu yagdayyn doremekligi giperlipoproteinemiya,
esasan, giperholesterinemiya bilen baglanysyklydyr. Ganda pes
dykyzly lipoproteidlerin mukdary yokary dykyzly lipoproteidlere
garanyinda ndce yokary bolsa aterosklerozyn doremekligi hem sonca
yokarydyr. Sebébi 0yjiigi holesterin bilen {ipjiin edyan pes dykyzly li-
poproteidlerdir. Yokary dykyzly lipoproteidler bolsa 6yjiikdiki artyk-
ma¢ mukdardaky holesterini 6yjiikden 6ziine alyar.

Aterosklerozyn doremeginiii esasy sebdbi gan damarlarynyn
diwarynyn intima gatlagynynn asagynda holesterinin yag damjasy
gorniisinde yygnanmagydyr. Seyle yag damjajyklaryna ateroskle-
rotiki diiwmejik diyilyar. Diiwmejigin ici biitinley sarymtyl renkli,
holesterinin efirinden doludyr. Ol diwmejikler yarylyp, gan damaryn
diwarynda yarajyklary emele getiryér. Sonra yarajyklar bitigip, olary
birlesdiriji dokuma ortyér we kalsiynini duzlary yygnanyp damaryn
diwarjygyny gataldyp, onuni 6zgerismegine alyp baryar. Seylelikde,
ateroskloroz yagday doreyar.

Ateroskleroz yagdayy yiireginn isemiya keselinini, miokardyn
infarktynyn, insult keselinifi, endoartritlerin we onui netijesinde
ayagyn gangrenasy we bowrek gipertoniyanyn sebapleri bolup ¢ykys
edyar.

Aterosklorozynn doremeginini esasy sebipleri giperholesteri-
nemiya we gan damarjyklarynyn diwarynyn endoteliya gatlagynyn
biitinligininn bozulmaklygydyr. Endoteliya gatlagyn biitinliginiii bo-
zulmaklaryna gipertoniya, ¢isme yagdaylary, gan lagtalanmagyn
bozulmaklygy, nikotin bilen zdherlenmeklik we basgalar degislidir.
Endoteliya gatlagyn biitinliginit bozulan yerine ganyn diiziiminii
birlesmeleri, sol sanda lipoproteidler we olar bilen bilelikde holes-
terin girydr. Birlesdiriji dokuma mahsus bolmadyk yokary mole-
kulyar birlesmelerin, endoteliya gatlakda doridn jayrykda yygnan-
maklary, makrofaglarynn we beyleki fagositozlasdyryan oyjiiklerin
hiijiim etmekleriniii netijesinde fagositirlesdirilyér. Fagositirlesdirilen
lipoproteidleriil diiziimine giryén, holesterinden 6zge dhli birlesmeleri
lizosomlardaky fermentler tarapyndan dargadylyar. Lizosomlarda ho-
lesterine tasir edyin fermentin bolmanlygy ti¢in holesterin dargadyl-
man galyar. Seylelikde, holesterin damaryi icki gatlagynda damjajyk
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gorniisinde kop mukdarda yygnanyar. Sofira holesterin damjajygy
birlesdiriji dokuma bilen Ortiilip 6ziine gabyk doredyér. Seyle gurlusa
aterosklerotiki diiwmejigi diyilyar.

Gan damarlarynyn diwarlarynda yygnanyan lipoproteid bilen
ganyn lipoproteidlerinini arasynda biri-biri bilen holesterinin ¢alsygy
gecyar. Emma giperholesterinemiyada holesterininn damaryin diwar-
jygyna bolan akymy, ondan ganyn lipoproteidlerine bolan akymyndan
yokarydyr we seylelikde, ateroskleroza yardam edyar.

Aterosklerozyn doremekliginiii biohimiki mehanizmi difie su
yokarda gorkezilen yonekey ¢yzgy bilen baglanysykly bolmayar, bu
hadysa 6rin ¢ylsyrymly gecyir. Oz igine hem holesterinifi déremegi-
nin we katabolizminiii kadaly ge¢mekligini, diirli lipoproteidlerin
doredilmekleri we olaryn dargadylmaklary bilen baglanysykly yag-
daylary, Oyjiigin lipidleri bilen ganyn lipoproteidlerinin arasynda
lipid bolejiklerininn sazlasykly ge¢meklerini we basga-da kdp mo-
lekulyar hadysalary alyar. Ateroskleroz belli bir derejede &hli
adamlarda dus gelydr we ynsany Olime alyp baryan kop diirli
kesellerin doremeginin-de iii esasy sebdpleriniii biridir. Seylelikde,
aterosklerozyn doremekliginin molekulyar ugruny anyklamaklyk, sol
hadysa bilen baglanysykly keselleri bejermekde we onun 6iiini alys
céreleri isldp diizmekde 6rédn wajyp meselelerin biridir.
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6.1. Madda calsygynyn sazlagsygynyn umumy

meseleleri

Janly-jandarlar yokary derejede guramagylykly guralan gur-
luslardyr. Seyle gurlusda dhli gec¢yén fiziki-himiki hadysalar biri-bir-
leri bilen 6zara yakyn aragatnagykda bolyarlar. Sunun bilen birlik-
de hem bedeni diizyén ayry-ayry ulgamlary, 6zlerininn funksiyonal
igjeniliklerini berjay etmeklik {i¢in sol gurlus birlikleri we ulgamlary
hésiyetlendirydn fiziki-himiki gorkeziyjileri belli bir aralyk derejede
saklanylmalydyr. Eger-de yasayys hadysasy agyk ulgam goérniisinde
isleydn ulgam hokmiinde seredilende seyle ulgamyn fiziki-himiki
hisiyetnamasyny dasky gursawyn edyén tésirlerinin netijesinde iiyt-
getmén saklanylmagy bedende kop diirli we 6rédn ¢ylsyrymly gecyén
hadysalaryn gatnasmaklarynda berjay edilyar.

Bedende gegydn kop hadysalaryn sazlagykly gecmeklerinin
esasy ugurlary sol hadysalara gatnagyan birlesmelerin molekulalary-
na O0zayratyn gurlus gérniisinde molekulalaryn gurluslaryna girizilen-
dir. Meselem, 6yjlik boliinende «ene» Oyjiikden «gaga» dyjlige nesil
maglumatlaryin DNT-nyn molekulasynyi iisti bilen, yagny onui re-
plikasiyasynda téze doreydan Oyjiige DNT molekulasynda nukleotid
yzygiderligi gérniisinde gegirilmekligi nukleotidleriii komplementar-
lyk diisiinje boyunga yerlesmekleri bilen baglanysyklydyr.

Janly-jandarlaryin ontogenez 6siis dowriinde bir topar genlerin
igjenligini togtatmaklyk bilen belli bir protein molekulalaryii gatnas-
maklarynda morfogenez hadysalaryn birmenizes alnyp barylmak-
lygy ya-da agzalaryn we dokumalaryn funksiyonal isjenlikleriniii
ahli bedenlerde birmenizes dolandyrmaklygy, ol yerde ayry-ayry
madda calsyk hadysalaryny sazlasdyrmaklykdan basga-da, bedende
umumylasdyrylan sazlasdyrys yolunyn bardygyny gorkezyér.
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Bedende madda c¢alsygynyn umumylasdyrylan sazlagdyrma
hadysalary bilen baglanysykly gecydn ozgerismelere gije-glindizin
dowamyndaky madda calsygyn iytgemekligi, ayyn dowamynda
bedenin jynsy isjenileriniil 6zgermekleri we umuman, adamda yzygi-
derli gaytalanyan biologiki (bioritm) hadysalary degislidir. Bedenii
ii¢ 0slis dowrilinde (yaslyk, bisisenlik we garrylyk) hem dowre layyk-
lykda ayry-ayry hadysalaryn bolmaklygy, bedenin bir 6slis dowiirden
beyleki dowriine gegende birndce hadysalaryn yitip gitmekligi we
baggalaryn doremekligi, bedende madda ¢alsygyin umumy dolandyrys
ugrunyn netijesidir. Meselem, siiyt méizlerinde siiydiin ondiirilmekligi
gowrelilik we caga bolmaklyk bilen baglanysykly gecyar.

Bedende madda calsygynda uygunlagsma 6zgerismeleri bedenin
iytgeyian dasarky gursawa uygunlasmaklyk (adaptasiya) hadysany
berjay etmeklige gatnasyan ferment ulgamlaryin bolmaklygy hem be-
dende umumy dolandyrys hadysalary molekulyar derejede biri-birleri
bilen arabaglanysykly gecyérler.

6.2. Madda calsygynyn sazlagsygynyn esasy
ugurlary

Umumy beden boyunca madda calsygynyn sazlagygy ii¢ dereje-
de bolup gegydr. Olar 6yjiik, dyjiik ara we umumy beden derejelerdir.

Oyjiik derejesinde madda calsygynyn sazlasygy. Her 6yjiik-
de madda ¢alsygynyi sazlasygy asakdaky ugurlaryn gatnagsmagynda
berjay edilyar:

1. yjiikde fermentlerin isjenligini iiytgetmeklik bilen, yagny fer-
mentleri igjenilesdirmek ya-da olary ingibirlesmek yoly bilen;

2. oyjikde fermentlerin mukdaryny tiytgetmeklik bilen;

3. Oyjik perdejiklerin madda gecirjilik ukybyny iiytgetmeklik
bilen.

Oyjiik madda calsygynyn sazlasygynyi birinji yoluna se-
redelifi. Oyjiikde gecyin ihli tisirlesmeler fermentlesip ge¢yin hady-
salardyr. Fermentlerin tdsirlesmeler katalizlesdiris ukyby (isjeniligi)
oyjiikde, olary isjenlesdirijilerin we ingibitorlarynyn bolmaklygyna
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baglydyr we iiytgip duryar. Oyjiikde glikolizii tizligini kesgitleyin
fermentin (yagny fosfofruktokinaza) isjenligi AMF we ADF bilen
igjenlesdiryédn bolsa, sol fermetin igjeiiligi ATF bilen ingibirlesdirilyar.
Ya-da fruktozo-1,6-difosfaty fosfata we fruktozo-6-fosfata dargadyan
ferment — fruktozo-1,6-difosfataza dine fermentin tésir edydn mad-
dasy (fruktozo-1,6-difosfat) bilen igjen yagdaya getirilyér. Glikogeninl
dargaysyny katalizlesdirydn fermentin — glikogenfosforilazanyn
igjeiilesmesi Ordn ¢ylsyrymly gecydn hadysadyr. Ferment oyjiikde
fosforlasan (glikogenfosforilaza a) igjen gorniisde we defosforlasan
(glikogenfosforilaza b) isjen didl gornlisde yerlesyir. Fermentin
igjenlesmesi, yagny glikogenfosforilazanyn b gorniisinin ATF bilen
fosforlasyp, onun glikogenfosforilaza a ge¢mekligi fosforilazanyn
kinaza fermenti tarapyndan katalizlesdirilip gecirilydr. Kinaza hem
igjent dil gorniisde Oyjiikde yerlesydr. Onuil igjenilesmesi halkaly AMF
garagly proteinkinaza fermenti tarapyndan gegcirilydr. Seylelikde,
glikogenin dargaysy biitiinley kaskad ugry boyunga birnige tésirlerin
gatnagmagynda berjay edilydr. Sunun bilen birlikde glikogenin
dargaysy onun doreysi bilen hem sazlagykly gecyir. Glikogenfosfori-
lazany isjenlesdirydn maddalar, sol fermentin tésirini artdyrmak bilen
glikogensintaza fermentin igjeiiligini ingibirlesdiryérler.

Seylelikde, 6yjiikde madda calsygynyn sazlasygy sol calsyga
gatnagyan hadysalary katalizlesdiryén fermentlerin isjenligini artdyr-
mak ya-da ony ingibirlesdirmek bilen iipjiin edilyér.

Oyjiik madda calsygyii sazlasygynyi ikinji ugry &yjiikde
fermentin mukdaryny lytgetmeklik bilen madda calsygyny sazlas-
dyrmaklykdan ybaratdyr. Su nukdaynazardan 6yjikdéaki fermentler
lic topara boliinyar. Olar adaptiw, represiw we konstitutiw ferment-
leridir.

Adaptiw ya-da indusibel fermentleri, fermentin induksiyasy bi-
len baglanysykly fermentlerdir. Oyjiikde ferment-proteiniii déreysinif
giiyclenmeginin netijesinde fermentin isjenliginii yokarlanmagy-
tiw ya-da indusibel fermentleri ady berilydr. Fermentin induksiyasy
birnd¢ce yagdaylarda fermentin dargays tizligini peseltmeklik bilen
onuil mukdaryny &yjiikde yokarlandyryp, fermentinn induksiyasyny
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gecirip bilyir. Meselem, bowrek iisti mézin glyukokortikoid gormon-
lary, tirozinaminotransferazanyn, genom derejede onuil transkrip-
siyasyny giliyclendirip, doreysini yokarlandyrmak bilen fermentin
induksiyasyny geciryar. Sol fermentin induksiyasy insulin gormonyn
tasirinde fermentin dargaysynyn tizligini peseltmek bilen hem cagy-
rylyar.

Fermentlerin induksiyasy, janly-jandarlarynn iytgdp duryan
dasky gursawa uygunlagsmaklygynda orédn wajyp orna eyedir. Sonuil
iicin-de sol fermentlere adaptiw (uygunlagma) fermentleri hem diyil-
yar. Indusirlesydn fermentin induksiyasyny c¢agyryan tisire ya-da
tasirlere fermentin induktory (induktorlary) hem diyilydr. Mese-
lem, bowrek iisti mizin glyukokortikoid gormonlary we insulin
tirozinaminotransferazanyt induktorlarydyr. Ya-da penisillinaza fer-
menti 0yjiikkde yokdur. Sol ferment 6yjiige penisillin diisen wagtynda
peyda bolyar. Seylelikde, penisillin penisillinazanyi déremeginii in-
duktorydyr.

Fermentlerin represiyasy. Oyijiikde belli bir fermentini ya-da
ferment toparlarynyn bolmaklygyna isleg tamamlanandan soiira,
ol fermentler 6yjlikden yitip gidyirler. Seyle yagdaya fermentlerin
represiyasy diyilyar. Meselem, icege tayajygy kicibedenint Os-
megi iicin triptofan zerurdyr. Sonun iicin sol mikrobyn 6yjiiginde
triptofanyn doreysini amala asyryan birndce fermentden ybarat fer-
ment ulgamy bardyr. Egerde icege tayajygynyin 0sydn gursawyna
triptofan gosulsa, ol aminotursynyn doremekligine bolan talap
oyjiikkde yityar we triptofanyn doreysini berjay edyian fermentlere
hem isleg tamamlanyar. Netijede sol fermentler mikrobda yok bolup
gidyir. Seyle hadysa hem fermentint koordinirlesdirilen represiyasy
diyilyar.

Konstitutiw fermentlerin mukdary oyjikde hemiselikdir we
dasky hem-de icki gursawyn tiytgemekligi bilen bu topar fermentlerii
mukdary 6yjlikde tytgemeyir. Bedenin umumy yasayys hadysa-
laryna gatnasyan fermentler, sol sanda uglewodlaryn, lipidlerin,
aminotursularynn doremeklerini we dargayslaryny katalizlesdiryén
fermentler, okislenme-gaytarma hadysalara gatnasyan we basga-da
kop fermentler bu topar fermentlere degislidirler.
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Oyjiik madda calsygyny sazlasdyrmagyi iiciinji ugry. Bu
mehanizm boyunca madda calsygynyn sazlagygy, perdejikleriii
madda transporty belli bir ugur boyunga ugrukdyrmaklyk bilen ge-
cirilyir. Oyjiik perdejiklerden madda dasalmagy perdejigiti belli bir
yerjagazy boyuncga c¢iklendirmeklik bilen ya-da belli bir ugur boyun-
¢a (maddany Oyjiikden onuni dasyna ¢ykarmaklyk ya-da dasyndan
oyjlige girizmeklik) maddanyn dasalmagyny iipjiin etmeklik bilen
we maddalary saylap hem-de secip gecirmeklik bilen Oyjiikk mad-
da calsygy sazlasdyrylyar. Birndce &yjliklerin ya-da oOyjiik icki
bolejiklerin perdejiklerinin belli bir birlesmeleri bir taraplayyn segilip
gecirmekliginin netijesinde, seyle birlesmelerin sol dyjiiklerde ya-da
oyjik icki bolejiklerde mukdarlasmagyna alyp barmaklyk bilen bio-
himiki 6zgerismeleriii belli bir ugur boyunga ge¢mekligine amatly
sertler doredilydr. Seyle hadysalaryn oyjiikde gecirilmekligine isleg
tamamlanandan sofira, perdejiklerden madda dasalgynyn tiytgemek-
ligi bilen tasirlesménin gegmekliginin sertleri bozulyp sol hadysanyn
togtadylmagyna getirilyar.

Seylelikde, perdejiklerin ayry-ayry ionlary ya-da kici molekulyar
birlesmeleri secip-saylap belli bir ugur boyunca perdejigin ¢éklen-
dirilen yerjagazlaryndan gecirilmekleriniii esasynda &yjik madda
calsygy sazlasdyrylyar.

Madda c¢alsygynyi oyjiik ara sazlasygy. Dogrudan-da 6yjik
janly jandaryn gurlus birligidir we yasaysy awtonom yagdayda iip-
jin etmdge ukyplydyr. Emma bedenin ¢ylsyrymlasdyrylmagy bilen
ony diizyan dyjiiklerin funksiyalarynyn ayry-ayry bolmaklygyna alyp
baryar. Seylelikde, her bir agzany we dokumany diizydn &yjiiklerin
funksiyasy, sol agzanyn we dokumanyn alyp baryan funksiyasyny
berjay etmeklikde belli bir ise ugrukdyrylyar. Meselem, asgazan-igege
yolunyn oyjiikleri iymit maddalaryny 6zlesdirmek we onun netijesin-
de emele gelen ki¢i molekulyar birlesmeleri (aminotursulary, gek-
sozalary we pentozalary, yag tursularyny we gliserini we basgalary)
gana sorulyp gecirilmekleri bilen baglanysykly isini alyp baryan
bolsalar, myssa dokumanyn Oyjiiklerinde myssa yygrylmaklygyny
berjay etmeklik we ol hadysany energiya bilen iipjiin etmeklik yaly
funksiyalary yerine yetiryar.
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Seylelikde, bedenint umumy yasayys funksiyonal igjenligini alyp
barmaklykda oyjiigin o0yjiik icki madda ¢alsygynyn sazlasykly geg-
mekligi yeterlik déldir. Sebdbi sol funksional igjenligi yerine yetir-
mekde agzalaryn we dokumalaryn oyjiiklerinint her birine 6zbolusly
funksional igjenlik mahsusdyr. Sonun {i¢in bir dyjiikde ge¢yén fizi-
ki-himiki hadysalar, beyleki oyjiiklerde geg¢irilyédn hadysalar bilen
baglanysykly gecirilmelidir. Agzalaryn we dokumalaryn 6yjiiklerinde
gecyén dhli 6zgerismeler, bedende belli bir aydyn hadysa goniikdiril-
yar. Sunun bilen birlikde dhli 6yjiiklerin madda galgygy ylalagykly
yagdayda gecirilmelidir.

Bedende ayry-ayry dyjiiklerde ge¢ydn madda ¢alysma hadysa-
lary gormonlaryn gatnasmaklarynda sazlasdyrylyar. Seylelikde, gor-
monlar 0yjiikk ara madda calsygyny sazlasdyryan birlesmedir. Gor-
monlar 6yjiigi zerur maglumatlar bilen iipjiin edyén aralyk himiki
birlesmelerdir.

Oyjiikde perdejiklerden ayry-ayry ionlaryh dasalysyndan baslap,
Oyjik genomasynda transkripsiya hadysalaryna g¢enli dhli hadysalar
gormonlaryn garamagyndadyr. Dasarky we icki gursawyi edyéan téi-
sirleri baradaky maglumatlary 6yjlik gormonlaryi iisti bilen alyar we
sol tésirlere bedenin jogap 6zgerismesi hem 6yjliikde madda galsygyn
belli bir ugra ugrukdyrmak ya-da onun tizligini iiytgetmeklik bilen
berjay edilydr. Seylelikde, gormonlar bedeninl ayry-ayry dyjiiklerin-
de madda calysma hadysalaryny belli bir ugra goniikdirmeklik bi-
len agzalaryn we dokumalaryn, umuman, biitiinley bedenii uly- we
kici gurlug derejesinde, onui fiziologiki yagdayyny berjay etmeklige
gatnagyan biologiki isjeni birlesmeleridir.

Bedenin fiziologiki dlgeglerini saklamaklyk, 6yjiikk madda cal-
sygyny belli bir derejede, ayry-ayry Oyjiiklerin arasynda ozara
baglanysykda we sazlasykly gecirilmekliginiii netijesidir. Oyjiik mad-
da calsygynyn liytgeydn yagdaya layyklykda tésirlesmesi bolsa dine
gormonlaryn {isti bilen gecirilydr. Seylelikde, gormonlar 6yjiik ara
calsygy sazlasdyryp, bedenin 6yjiik gomeostazyny saklayan aralyk
birlesmedir.

Madda calsygynyii umumy beden derejesinde sazlasygy. Be-
denin dhli agzalarynyit we dokumalarynyn funksional merkezi beyni
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ulgamy tarapyndan dolandyrylyar. Nerw ulgamynyi kabul edijilerinin
(reseptorlarynyn) listi bilen dasky we icki gursawdan diisyan maglu-
matlar merkezi beyni ulgamynda deriielyér we bedenin agzalaryna we
dokumalaryna nerw stiyumleri bilen nerw impulsy goérniisinde maglu-
matlar ugradylyar. Agzalaryn impuls kabul ediji &yjiiklerine, olaryn
sinapslarynda doredilydn mediator maddalarynyn gatnagsmaklarynda
maglumatlar 6yjiige berilyar. Sol maglumatyn netijesinde hem 6yjiigin
madda calsygyny agzalaryin umumy yasayys hadysasyna layyklyk-
da, belli bir ugra ugrukdyrylyar. Seylelikde, bedenin ayry-ayry agza-
larynda we dokumalarynda ge¢yan molekulyar hadysalary biri-birleri
bilen sazlagykly we arabaglanysykly gecirilip, belli bir umumy hady-
sany amala agyrmaklyga gontikdirilendir.

Madda calsygynyn biitiinley beden derejesinde sazlasdyrylmagy
bedenin iki ulgamynyn gatnasmagynda gecyér. Olar nerw we aylanys
ulgamlardyr. Aylanys ulgam hem gan aylanys we limfoaylanys ulgam-
lardan ybaratdyr. Umuman, madda ¢alsygynda ii¢ derejede sazlasyk
ugurlary biri-birleri bilen yakyn aragatnasykda we baglanysykly ye-
ke-ték sazlagyk ulgam gorniisinde gegyar.

Madda ¢algygyny umumy dolandyrmaklygyn, nerw we aylanys
ulgamlar boyunca akyan maglumatlaryin 6zara baglanysyk merkezi
gipotalamusdyr. Sol yer anatomiya nukdaynazardan we biohimiki
esasynda madda calsygynyn sazlasmagynda in yokary nokatdyr.

6.3. Gormonlar barada umumy diisiinje

Gormon so6zi grek sdziinden (hormao) gelip ¢ykyar we «gyjyndyr-
maky», «herekete getirmek» manyny anladyar. Gormonlar gurluslary
boyunca yeterlik derejede c¢ylsyrymly, organiki birlesmelerdir.
Bedenin 6yjiik ara madda ¢alsygyny sazlasdyrmak bilen, kop diirli
funksiyalary iipjiin etmeklige gatnasyan biologiki igjen birlesmelerdir.
Hazirki wagtda 60-dan gowrak gormonlar bellidir. Olaryn kopiisi icki
sireli (endokrin) mézlerde doredilyar.

Bedende 6ziinin siresini goni gana goyberyin mazlere igki sireli

......
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funksiyasyny olarda Ondiirilydn gormonlaryin gurluslaryny hem-de
hésiyetlerini 6wredyén ylmy ugra endokrinologiya diyilyér.

Endokrin mizleri barada, ol méizlerinn funksiyonal yetmezgilik-
lerinde adam bedeninde doreyidn patologiya hadysalary barasynda
we icki sireli mizlerde ondiirilyén ontimleriii lukmagylykda belli bir
keselleri bejermekde ulanylmaklygy barasynda XIX asyrda gecirilen
ylmy barlaglaryn netijesinde ylmy diisiinje, yagny endokrinologiya
ylmy dordp baslayar. Gormon sozi ilkinji gezek adalga hokmiinde
1905-nji yylda Beylis bilen Starling tarapyndan ylma girizilydr we
sol alymlaryn on iki barmak icegede doredilydn sekretin gormonyi
tasirinde aggazanasty mézin giresiniit we 6diin ondiirilisinin gliyclen-
dirilyéndigini 6wrenmeklik bilen baglanysyklydyr.

Hazirki wagta ¢enli kop diirli gormonlar agylyp, olaryn bedende
biohimiki hadysalara we onun fiziologiki yagdayyna edyin tésirle-
ri gowy Owrenilendir. Sofira hem gormonlaryii lukmangylykda diirli
keselleri bejermekde ulanmagyn esasyny isldp diizydn endokrinolo-
giya ylmy biohimiyanyn in bir dhmiyetli boliimlerine dwriilyér. Gor-
monlar bedende difie madda c¢alsygynyn sazlagsmagyna gatnagman,
dokumanyn we Oyjiiginn Osiisini, yiiregin isleysini, gan basysynyn
sazlagygy, bowregin isleysi, icegénin sire Ondiiris we onuil hereket-
lenmesi, sliyt mézlerinde siiyt 6ndiirmeklik hadysalary we adamyn
kopelis funksiyasy gormonlaryn gatnasmaklarynda gecyar.

Gormonlar himiki aralyk madda bolmak bilen, belli bir agzalar-
da we dokumalarda 6ridn az mukdarda (nanagrammdan pikogramma
cenli) ondiirilyérler we gan bilen basga agzalara we nysan dokuma-
laryna yetirilydr. Sol yerde hem 6ziiniii 6zbolusly biohimiki hadysala-
ra tisir etmeklik bilen bedende fiziologiya 0zgerisigi cagyryar.

Endokrinologiya ylmynda gazanylan istiinlikler bilen birnédce
cozlilmedik wajyp meseleler hem bardyr. Endokrinologiya ylmy en-
dokrin mézleri we olarda ondiirilydn gormonlar baradaky ylymdyr.
Emma birndge gormonlarynn ondiirilydn agzalary endokrin ulgama
degisli bolmadyk agzalar we ulgamlardyr. Meselem, gastrin gormony
asgazanyn nemli bardasyndaky we on iki barmak i¢cegénin 6yjiiklerin-
de doredilyar. Sunun bilen birlikde aggazan we icege endokrin agza-
lara degisli daldir. Ya-da prostaglandinler we kinin ulgamy bedende
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gormonlar yaly kop diirli madda calsyk hadysalaryny sazlasdyrmaga
we agzalaryil hem-de dokumalaryn fiziologiki funksiyalaryny alyp
barmakda isjen gatnagyan birlesmelerdir. Ol birlesmeler kdp agza-
larda we dokumalarda 6ndirilydr. Emma prostaglandinler we kinin
ulgamy gormonlara (onun hakyky manysynda) nime ti¢indir degisli
déldir. Dogrudan-da, olara dokuma gormonlary hem diyilyar.

6.4. Gormonlaryn toparlara boliinisi

Gormonlaryn atlaryny atlandyryan belli bir esas yokdur. Ola-
ryn atlary, gormonyn edyén tisirleri bilen (wazopressin, prolaktin,
melanositstimulirleyji gormon) ya-da tdsir edyidn agzalary bilen
baglanysyklydyr (tireotropin, adrenokortikotrop gormony). Umu-
man, dhli gormonlaryn himiki diiziimi we olaryn gurluslary gowy
Owrenilen-de bolsa, olaryi atlary, esasan, is¢i atlardyr.

Gormonlaryni birndge toparlara boliinis gorniisleri bardyr. Birin-
jiden, gormonlar Ozleriniii emele gelydn agzalaryna gord gipofizin,
gipotalamusyn, bowrek {isti, aggazan asty, galkan gorniisli mézlerin
gormonlaryna, jyns gormonlaryna bdliinydrler. Bu topara boliinis
boyunga birndge gormonlaryn emele gelyén yerleri olaryn gana diisyén
agzalaryndan tapawutlanyar. Meselem, gipofiz mézinin yzky boleginii
gormonlary wazopressin we oksitosin gipotalamusda emele gelyir,
sofira hem gipofize diisiip onun yzky boleginden gana goyberilyar.

Gormonlarynl topara bdliinisi, olaryin himiki gurluslaryna we
gormonlaryn biologiki hisiyetlerine esaslanan topara bolmeklikdir.

Gormonlaryn himiki gurluslaryna esaslanyp toparlandyry-
lysy. Su nukdaynazar boyunca gormonlar ii¢ topara boliinyar.

1. Protein we polipeptid gurlusly gormonlar.

Protein gurlusly gormonlara gipofiziii gormonlary — prolaktin,
tireotropin, somatotropin, lyutenizirleyji gormon we lipotropinler,
galkan yany maéziniii gormony — paratgormon, asgazanasty mazii
gormony — insulin, yatgynyn gormony — gonadotropin degislidir.

Gipofizin gormonlary — oksitosin, wazopressin, adrenokortiko-
trop gormony, melanositstimulirleyji gormonlar, asgazanasty mézinii
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gormony — glyukogon, galkan gorniigli miziniii gormony — kalsitonin
polipeptid gurlusly gormonlardyr.

2. Steroid gormonlary.

Erkek jyns gormony — testosteron, ayal jyns gormonlary — este-
ron, estradiol, progesteron, bowrek {isti mézin gabygynyn gormon-
lary — kortikosteroidler, aldosteron, kortikosteron, kortizon degislidir.

3. Aminotursy 6ntimli gormonlar.

Bu topara bowrek {isti méizinin beyni maddasynyn gormonlary —
adrenalin, noradrenalin, galkan gorniisli mézinin gormonlary — tirok-
sin, triiodtironin, diiwiin sekilli médzin gormony — melatonin giryérler.

Gormonlaryn biologiki hiisiyetlerine esaslanyp toparlara bo-
liinisi. Gormonlar bedende alyp baryan biologiki isleri boyunca bés
topara bollinyérler.

1. Uglewodlaryn we lipidlerin hem-de aminotursularyn ¢al-
sygyny sazlasdyryan gormonlar. Olara adrenalin, insulin, glyukagon
we glyukokortikoid gormonlary degislidir;

2. Suw we duz calsygyny sazlasdyryan gormonlar. Bu topara mi-
neralkortikoid gormony — aldosteron we antidiuretiki gormony — wa-
zopressin giryirler;

3. Kalsiynit we fosforyn calsygyny sazlasdyryan gormonlar.
Olara paratgormon we kalsitonin degislidir;

4. Bedenin reproduktiw (kopelis) funksiyasyny sazlasdyryan
gormonlar (jyns gormonlar). Bu topar gormonlara estrodiol, proges-
teron, testosteron degislidir;

5. Endokrin ulgamyi funksiyasyny sazlasdyryan gormonlar. Ol
gormonlara gipofizin trop gormonlary (tireotropin, gonadotropin,
adrenokortireotropin) we gipotalamusyn peptid gormonlary (liberin-
ler we statinler) giryérler.

6.5. Gormonlaryn tisir edisinin ugurlary
(mehanizmi)
K&p gormonlaryn bedende tésirinifi biohimiki yollary doly anyk-

lanan déldir we her bir gormon {i¢in 6zbolusly tisir edis ugry mah-
susdyr. Birndge polipeptid gormonlar, sol sanda insulin we glyukagon
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Oyjiikde doredilende isjent dél progormon gorniisde emele gelyar. Sol
gornlisde hem endokrin mézlerin oyjiiklerinde, ayry-ayry dénejikler
gorniisinde yygnanyarlar. Bedende gormonyn isjen gorniisi zerur bo-
lan yagdayynda, progormondan belli bir fermentin gatnagsmagynda
onui igjen gorniisi Ondirilyér.

Gormonlarynl tdsiri beden boyunca merkezi beyni ulgam
tarapyndan dolandyrylyar. Biitiinley endokrin ulgamyn funk-
siyasy merkezi beyni ulgamyn ydritelesdirilen boliimi bolan
gipotalamusyn iisti bilen iipjiin edilyar. Gipotalamus merkezi bey-
ni ulgamdan nerw impulsy gorniisinde maglumaty alandan soiira
ona jogap edip gipotalamusyn sazlagdyryjy gormonlary doredil-
yar we gipotalama-gipofizar aragatnasyk yollary bilen gipofi-
ze digyir. Gipotalamusyn her bir sazlasdyrjy gormony gipofiziii
belli bir gormonynyn doreysini ugrukdyryar ya-da belli bir
gormonyn doreysini ingibirlesdiryér. Gipotalamusyn sazlasdyryjy
gormonynyn tésirinde gipofizde doreyan gormon (meselem, tire-
otropin) gana diisyir we belli bir aydyn endokrin mézde (tireo-
tropin galkangorniisli mézde) sol miziil gormonlarynyn doreysini
ugrukdyryar we giiy¢lendiryar.

Endokrin mézlerin isjenligi tersine, aragatnasykly sazlagsma ugry
boyunga hem sazlasdyrylyar. Yokarda gorkezilen galkangdrniisli
méiziit gormonlarynyn doreysi gipotalamusyil sazlasdyryjy gormony
tireolibirinin gipofiz mézinde tireotropinini doreysini ugrukdyryp we
onun lsti bilen galkangérniisli mézde tiroksinini we triiodtironinii
doreysinin gliyclendirilmekligi bilen bilelikde ganda sol gormonlaryn
(tiroksin we triiodtironin) tersine tdsirlesme diizgiin esasynda gipota-
lamusda tireoliberinin we gipofizde hem tireotropinin déoremeklerini
togtadyar. Seylelik bilen bir gormonyn tésiri beyleki bir gormonyn
tasirinde giiyclendirilyér ya-da ingibirlesdirilyar. Sunun bilen birlik-
de endokrin mizlerininn funksiyonal isjenligi kop diirli sazlasdyryjy,
biri-birlerine baglanysykly ulgamlar bilen yakyn aragatnasykda ge-
cirilyar.

Gormonlaryin dokumada tésiri diirli tizlikde berjay edilyér.
Birnd¢e gormonlaryn tdsiri ¢alt bildirse, basga bir gormonyn tasi-
ri birndge wagt gecenden sofira baslayar. Meselem, adrenalin gana
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diisenden soiira, birndce sekundyn dowamynda bagyrda glikogen
dargadylyp glyukoza gana diislip baslayar. Emma tireoid we jyns
gormonlarynyn tésiri birndge sagatdan we birndce giin gecenden
soiira bildirip baslayar.

Gormonlaryn tésirinde her bir aydyil gormon 06ziinin tésirini
belli bir agza ya-da dokuma ugradyar. Ol agzalarda we dokuma-
larda tdsir edydn gormony kabul edyin 6yjiik bardyr we sol 6yjlige
hem gormonyn nysan éyjiikleri diyilydr. Meselem, insuliniii nysan
Oyjiigi myssanyn, bagryn we yag dokumanyn 6yjlikleridir. Bulardan
basga-da, insuliniii nysan &yjlikleri fibroblastlar, limfositler we siiyt
maizinin dyjlikleri bolup duryarlar. Gormonlaryin nysan 6yjiiklerin-
de gormony kabul ediji gurlus bardyr. Sol gurlus protein moleku-
lasyndan gurlandyr we olara gormonlaryn kabul edijileri (reseptor-
lary) diyilyar.

Reseptorlar ikitaraplayyn funksional igjen oyjiikicki gurlusdyr.
Sol gurlus bir tarapdan gormondan maglumaty kabul edyér we ikinji-
den hem kabul edilen maglumaty 6yjligint madda ¢calysma hadysasyna
geciryir. Gormonlaryi reseptorlaryna su asakdaky hisiyetler mah-
susdyr.

1. Gormonyn reseptor bilen 0zara aragatnasyk tésiri belli bir
giniglik we 6zbolusly géwriim-gurlus boyunga diie sol gormona we
sol reseptora mahsus bolmalydyr;

2. Gormonyi kabul ediji bilen birlesyan yeri belli bir 6zbolusly
aydyn yer we baglanysyk doly hem-de doyan bolmalydyr;

3. Kabul edijjiler belli bir gormon {i¢in yokary derejede ymtyl-
maklyk hésiyeti bilen tapawutlanmalydyr we olaryin mukdary gormo-
nyn fiziologiki mukdaryna den bolmalydyr;

4. Reseptor bilen gormonyin arasyndaky baglanysyk gaydymly,
yagny yzyna Owriilip bilyan bolmalydyr.

Kop diirli gormonlaryn kabul edijileri, sol sanda protein we
polipeptid diiziimli gormonlaryn, neyromediatorlarynn we beyle-
ki gormonlaryn reseptorlary dyjiigin sitoplazmatiki perdejiginin
das yiiziinde yerlesydrler. Sebdbi ol gormonlar 6yjiikk perde-
jiklerinden gecip bilmeydr. Emma steroid gormonlaryn we
galkangdrnlisli mézin gormonlarynyn kabul edijileri oyjligin
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sitozolynda, onuil manzynda we beyleki 6yjiikicki bolejiklerde
yerlesyar.

Gormonyn molekulasy nysan 0yjiiginde gormonyn resep-
lekula mahsus bolan 6zbolusly 6zgerismeler bolup gegyir. Seyle
O0zgerisménin netijesinde 0yjiikde tdze aralyk maddalaryn emele
gelmeklerine ya-daolary 6zbolusly gurluslardan bosadylmaklygyna
alyp baryar. Ya-da perdejikden belli bir ionlaryi dasalysyny
igjenilesdiryar. Seylelikde, gormonyn reseptor bilen birlesmekligi
ikinji derejeli Oyjiikicki aralyk maddalaryn emele gelmekligine
alyp baryar.

Birndce gormonlaryn tdsirinde adenilatsiklaza ulgamy isjen

.....

geciryar. Ferment ATF-den halkaly adenozinmonofosfaty (hAMF)
doredydér.

GTF-den bolsa halkaly guanozinmonofosfaty (hGMF) dored-
yar. hAMF-in 6yjikde mukdary 6rdn pesdedyr we 0,1-1,0 mgmol/kg
dokuma dendir. Halkaly nukleotidler (hAMF we hGMF) halkaly
nukleotidfosfodesterazalar tarapyndan dargadylyar. hAMF we
hGMF gormonlar bilen 6yjilk madda calsygynyn arasynda aralyk
birlesme bolmaklyk bilen 06yjiikk sitoplazmasynda proteinlerii
fosforlasmasyny katalizlesdirydn proteinkinazalary 1isjen hala
geciryérler. Fosforlagdyrylan proteinler madda calsyga isjen
gatnagyar. Tejribe barlaglary fosforlagdyrylan ribosomlarda pro-
tein doreysi yokary tizlik bilen geg¢iryandigini gorkezdi. Seylelikde,
gormonlarynn madda calsygyna edydn tésirleri adenilatsiklazalary
igjen yagdaya getirip, Oyjiikkde halkaly nukleotidlerin mukdaryny
yokarlandyrmaklyk bilen hAMF we hGMF — proteinkinazalaryn
igjenilesdirilmeginiil netijesinde fosforlasdyrylan proteinlerii iisti
bilen 6yjik madda calsygy isjen hala gegirilyar. Hazirki wagtda bir-
nice hAMF- we hGMF-garasly proteinkinazalar agzalardan we do-
kumalardan boliinip alnandyr. Olaryn fiziki-himiki hasiyetleri hem
gowy Owrenilendir.

22. Sargyt Ne 981
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Insulinin we tireoid gormonlaryn we basga-da protein we
polipeptid gurlusly hem-de aminotursy Oniimleri gormonlaryn
Oyjuge tdsiri iki ugur boyunca miimkiindir. Birinjiden, dyjligin
sitoplazmatiki perdejiginde ikinji derejeli aralyk¢y birlesmeleri
we ulgamlary isjenlesdirmeklik bilen, sol sanda adenilatsik-
laza ulgamyny we ikinjiden hem Oyjiige girip, sitoplazmada
protein kabul edijiler bilen birlesip 6yjiik i¢ki bolejiklerde, sol
sanda Oyjliik manzynda madda calsygyny isjenlesdirmeklik bi-
len berjay edyérler. Meselem, tireoid gormonlaryn reseptorlary
mitohondriyanyn perdejiginde bardyr we sonun {iisti bilen hem
sol gormonlar mitohondriyadaky okislenme we fosforlagma
hadysalaryny biri-birinden ayryp madda g¢alsygynyn iiytgeme-
gine alyp baryarlar.

Steroid gormonlary Oyjiikk sitoplazmasyna girip, 0ziinin ka-
bul edijileri bilen birlesip steroid-protein toplanmalaryny ddred-
yarler. Steroid-protein toplanmalary Oyjilk mafizynda hromatin
sapajyklaryna yokary derejeli ymtylys ukyplary bolandyklary iigin,
olar bilen birlesyérler. Steroid-protein toplanmalary hromatin sa-
pajyklarynda, esasan, DNT zynjyryna birlesydrler. Emma seyle
baglanysyk hromatinynn birnidce gistondal proteinlerin iisti bilen
hem doremekleri miimkiindir. Gormonlaryii hromosomlar bilen
tasirlesmesi Oyjiik genomasynyn transkripsiyasynyi isjenilesmegine
alyp barmaklygy miimkiindir. Seylelikde, steroid we tireoid gor-
monlary 6zlerinin tédsirlerini genomyn ekspresiyasyny giiy¢lendirip,
oyjiikde kop sanly fermentlerin doreysini isjent yagdaya getirmek
arkaly berjay edyarler.

6.6. Uglewodlaryn, lipidlerin we
aminotursularyn ¢alsygyny sazlasdyryan
gormonlar
Bu topar gormonlara galkangorniisli mazinin gormonlary tirok-

sin we triiodtironin, aggazanasty méziniii gormonlary insulin we glyu-
kagon we bowrekiisti mézin beyni maddasynyn gormonlary adrenalin
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we noradrenalin we onuil gabygynyil gormonlary — glyukokortikoid
gormonlar degislidir.

Galkangorniisli mézin gormonlary. Galkangorniisli méz 6zii-
nin ki¢ijik gdwriimine (20-30 g) garamazdan bedeniit madda calsy-
gynda Ordn wajyp orny eyeleydr. Bu mizin gormonlary bedende
diirli-diirli agzalaryn we ulgamlaryin funksiyalaryny dolandyrma-
ga gatnagyar. Sol sanda bedenin esasy madda galgygynyn tizligi,
dokumanyn 0siisi we onun 6zbolusly 0siisde 6smekligi galkangorniisli
mizin gormonlarynynl gatnasmaklarynda gecyér. Proteinlerin,
uglewodlaryn, lipidlerin we suw-elektrolit ¢alsygy, merkezi beyni
ulgamyn, asgazan-igege yolunyn we yiirek-gan aylanys ulgamynyn
isleysi, gemopoez we bedeninn dagky gursawyn edyédn tésirine
garsylyk gorkezmek ukyplary we basgalar su méziin gormonlarynyn
gatnagsmaklarynda berjay edilyar.

Galkan gorniisli mézin diiziiminde kop sanly bosluklar bardyr.
Ol bosluklara follikulalar diyilyér. Follikulalaryn i¢i goyy, kolloid
gornlisddki suwuklykdan doldurylandyr we ol suwuklyklaryn
diiziimine tireoglobulin proteini giryér. Tireoglobulin iod sak-
layan glikoproteiddir. Onun molekulyar agramy 660000—680000-¢
dendir, molekulasy hem 4 subbirlikden duryar. Diiziimine 0,5—
1,0% yakyn iod we 8—10% hem uglewod giryir. Uglewodlardan,
esasan, galaktoza, mannoza we N-asetilglyukozaminler giryérler.
Tireoglobulin mézde tireoid gormonlaryin ¢esmesi bolup ¢ykys
edyar.

Galkan gorniisli midzde birndge, 6z diiziiminde iod saklayan or-
ganiki birlesmeler bardyr:
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Maizin diiziimindéki iodunt mukdaryndan 35-40% tiroksin, 25—
42% diiodtirozin, 17-28% monoiodtirozin we 5-8% hem triiodtiro-
nin goérniigindedir.

Maizdiki iodirlesen birlesmeden difie tiroksin we triiodtironin
gormonal isjenlik gorkezydr. Monoiodtirozinde we diiodtirozinde
seyle isjenlik yokdur.

Tireoid gormonlaryn biosintezi galkangdrniisli mizde ii¢c bas-
gancak boyunca gegyar.

1. Todyn mézde yygnanmaklygy. Bedende iymit bilen
diisydn iod méazin follikulasyndaky kolloid suwuklygynda yyg-
nanyar. Mazddki iodyn mukdary gandaky ioduii mukdaryndan
25 esse kopdiir we esasan, organiki birlesmeler bilen birlesen
gornlisdedir. Umumy méaz boyunga 10 mkg erkin iod we 7500
mkg hem birlesen gorniisdédki iod bardyr. lodun galkangdrniisli
mizde yygnanmaklygy gipofiz mézin tireotropin gormony tara-
pyndan giiy¢lendiriyér.

2. Tireoglobulinifi diiziiminden tireoid gormonlaryn
doredilmegi. Bu hadysa tireoglobuliniin diiziiminde tiro-
zin galyndylaryny monoiodtirozine we diiodtirozina c¢en-
li iodirlesdirmek, sofira hem olardan triiodtironini we tirok-
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sini Ondiirmeklikden ybaratdyr. Hadysa tireoidperoksidaza
fermentinl tarapyndan katalizlesdirilyr we sol hadysa H O, hem
gatnasyar:
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Tireoid-peroksidaza fermenti difie tirozin galyndylaryny iodir-
lesdirmekligi katalizlesdirmén tireonin halkanyn doredilmegini hem
katalizleyér. Tireoglobuliniii diiziiminde tiroksinden we triiodtironin-
den basga-da monoiodtirozin we diiodtirozin hem bardyr. Proteinifi
molekulasynda tiroksiniii mukdary triiodtironinit mukdaryndan kop-
diir we olaryn biri-birine bolan aragatnasygy 4:1-e dendir.

3. Tireoglobulinin proteolizi we gormonlaryi gana goyberil-
megi. Tireoglobulinin gormonal isjenligi yokdur. Gormonal isjenlik
difie tireoglobulinini dargamagynda emele gelyén tiroksinde we triiod-
tironinde bardyr. Tireoglobulin méziii nemli dyjiiklerinde 6yjiik i¢ki
proteaza fermentlerin katalizlesdirmeginde dargadylyar. Bu hadysa
mézde hemiselik gecip duryar we netijede bosayan tireoid gormon-
lary gana diigyar. Uly adam bedeniniit médzinde gije-giindizde 70 mkg
tiroksin we 25 mkg hem triiodtironin 6ndiirilydr we gana goyberilyar.

Galkangorniisli méizin mikrosomal boleginde degalogenaza
fermentin katalizlesdirmeginde we NADF-iii gatnagsmagynda mo-
noiodtirozin we diiodtirozin deiodirlesdirilydr. Boliinip ayrylan iod
tireoglobulinin tirozin galyndylaryny iodirlesdirmeklige tézeden ula-
nylyar. Emma degalogenaza fermenti iodlasan tireonin dniimlerinifi
deiodirlesmegine tisir etmeyar.
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Tiroksin we triiodtironin ganyn plazmasynyi proteinleri bilen
dasalyar. Tiroksin tiroksinbagladyryjy globulin we interglobulin bilen
agzalara we dokumalara ganyn iisti bilen getirilydr. Sol proteinler gliko-
proteitdir. Triiodtironin hem tiroksinbaglayjy globulin bilen dasalyar.
Emma onun proteine ymtylys ukyby tiroksine garanynda 10 esse pesdir.

Tiroksiniit ganda yarymdargayys dowri 6-7 gije-giindize den
bolsa, triiodtironiniii sol dowri 2 gije-giindize dendir. Ganda erkin
tiroksininn mukdary 0,6 ng/100 ml we triiodtironininki 2 ng/100 ml-e
deidir. Emma gormonlarynn kop mukdary proteinler bilen bagla-
nysykly gorniisindedir we olaryn erkin gorniisi, baglanysykly gor-
niiginiit miiiden ti¢ mukdaryny diizyar. Tireoid gormonlaryn mukdary
protein bilen baglanysykly ioduii (PBI) mukdary bilen bellenilyir.
Adaty yagdayda, sag adamlarda PBI mukdary 4-8 mkg 100 ml plazma
dendir. Sol gorkezijide iodui 85-90% mukdary tiroksin bilen we 4-5 %
iodunl plazmadaky mukdary hem triiodtironin bilen baglanysyklydyr.
Plazmada umumy iodun 6rdn az mukdary (5% yakyn) organiki dél
iod gorniisindedir.

6.7. Tireoid gormonlaryn tasiri

Tireoid gormonlary kop sanly agzalaryn isleysini yokar-
landyryar. Esasan-da gormonlar bagyrda we myssada madda calsyk
hadysalaryny giiyclendirydr. Gormonlar 6yjlige girip, 0ziiniii 6yjik
manzyndaky reseptorlary bilen birlesip, manyzda hromatinlere tisir
etmeklik bilen genomyi igjenligini, yagny transkripsiya hadysany
gliyclendiryar.

Tireoid gormonlaryn reseptorlary 6yjiigin manzyndan basga-da,
onun mitohondriyasynda we sitozolynda hem bardyr. Mitohondriya-
daky gormon reseptorlary Oyjiikde energiya ondiirmeklik hadysa-
laryna tisir edyar. Sitozoldaky gormonyn kabul edijileri bolsa tire-
oid gormonlaryny 0yjiik manzyna dasalmagyny berjay etmeklige
gatnasyarlar.

Tireoid gormonlary, umuman, &hli agzalarda we dokumalarda
Oyjligin hadysalaryny giiyclendiryar. Esasan-da Oyjiigin Osiisi, onuil
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kislorod sindirmeklik ukyplary we Oyjlikde esasy madda calgygynyn
tizligi gormonyn tdsirinde yokarlandyrylyar. Tiroksinin tésirinde hay-
wan bedeninde 100-den-de kopridk fermentlerin isjeiiliginini yokar-
lanyandygy tejribe barlaglarda gorkezilendir. Kop sanly fermentlerii
tiroksinin tésirinde igjenliginiii yokarlanmaklygy, gormonyi gos-goni
fermente tdsir etmekligi bilen baglanysykly bolman, onun &yjiigin
genomasynyn ekspresiyasyny giiclendirmek bilen bagyrda we beyle-
ki agzalarda proteinii doreysini yokarlandyrmak bilen gecirilyar.
Gormonyn proteinin doreysini giiyclendirmekde edyén tasiri hem onui
aminoasil-tRNT-nyn polimeraza birlesmelerini, peptid baglanysygynyn
emele gelmekligini we ribosomlaryn translokasiyasyny yokarlandyr-
mak bilen gegirilyér. Yone gormon protein doreysinii inisiasiya hady-
sasyna we onun terminasiyasyna hig hili tisir etmeyar.

Tireoid gormonlaryi tésirinde kop fermentlerin isjenligi yokar-
lanyar. Sol sanda adenilatsiklazalaryn, glyukoza-6-fosfotazanyn we
glyukoza-6-fosfatdegidrogenazanyn, gliserofosfatdegidrogenazanyn,
DNT garasly RNT-polimerazanyi, ornitin halkanyn doreysine
gatnagyan fermentlerin we basgada kop sanly fermentlerin isjenlikleri
yokarlandyrylyar.

Bedenini esasy calsygynyn yokarlanmagy, dokumanyn kis-
lorod sindirmekliginiii artmaklygy we umuman, bedende yylylyk
ondiirmekligin yokarlanmagy tireoid gormonlaryn okislenme-fosfor-
lasma hadysasynyil dokuma dem alnys hadysasyndan ayyrmaklygy
bilen baglanysyklydyr. Meselem, mitohondriya tiroksiniii 0,1 mmol/I
mukdary gosulsa mitohondriyada madda okislenmesi dowam edyir,
emma ATF-nyn doremegi gecmeyir. Seylelikde, gormonyn tésirin-
de mitohondriyada madda okislenmesi dowam etdirilyidn-de bolsa,
okislenme hadysanyi netijesinde ayrylyp cykarylyan energiyanyn
hasabyna ATF doredilmeyir. Energiya makroergiki fosfat gorniisinde
yygnanman, yylylyk gorniisinde bosayar. Tireoid gormonlaryn tisi-
rinde okislenme fosforlagsma reaksiyalaryn ge¢mekleri iicin sertler
bozulyar. Sonun ii¢cin hem tireoid gormonlara kalorigen (yylylyk 6n-

Tireoid gormonlarynn yylylyk ondiirijilik (termogenlik) tésiri,
gormonyn bedende umumy doreyis hadysalaryny giiyclendirmeklik,
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yagny anabolizm effektli hasiyetleri bilen hem baglanysyklydyr. Be-
dende gormonyn tdsirinde kop hilli energiya talap ediji (anabolizm)
hadysalar giliyclendirilyér. Ol hadysalar ii¢in kop mukdarda ATF ze-
rurdyr. Emma ATF-in doredilisi, onun okislenme 6zgerismelerinden
ayrylandyklygy ii¢in az mukdarda ondiirilydr. Oyjiikde ATF yet-
mezgiligi doreyér. Seyle yagdaydan ¢ykmaklyk tigin mitohondriyanyn
isleysi giiy¢lendirilydr, emma onuil netijesi 6ridn pesdir. Bedene gor-
mon goyberilenden sofira myssada mitohondriyanyn gowriiminiii
we onun mukdarynyn yokarlanmagyna, mitohondriyada kristleriii
sanynyn artmaklygyna we basga-da 6zgerismelere getiryandikligini,
bagyrda bolsa mitohondriyanyn okislendirmek ukybynyin we onda
dokuma dem alys hadysalaryna gatnagyan fermentlerin doreysi yo-
karlanyandygyny tejribe barlaglaryn netijeleri gorkezendir. Seyle
vagday mitohondriyanyn difie ¢ismesine dél-de, onuil gurlusynyn
bozulmagyna-da getiryar.

Tiroksinin we triiodtironinit dargamaklygy olarynn dezaminir-
lesmesinden we deiodirlesmesinden we somira hem glyukuronat bi-
len birlesip bedenden ¢ykarylmagy bilen gegirilydr. Gormonyn esasy
dargadylyan agzasy bagyrdyr. Bagyrda tireoid gormonlary dezami-
nirlesdirilydr we deiodirlesdirilydr. Sofira tireonin halkanyn yarylma-
gyna hem alyp baryar. Tireoid gormonlary we olaryii metabolitleri
bagyrda glyukuron tursy bilen birlesdirilip dasadylyar we bedenden ¢y-
karylyar. Pesew bilen ¢ykarylyan iodun difie | % mukdary iodtireonin
gornilisindedir, galan mukdary bolsa organiki dél iod gorniisindedir.

6.8. Galkangorniisli mazin gipo- we
giperfunksiyasy

Maizin gipofunksiyasy, bedeniii ¢agalyk dowriinde, adamy
Ostisden galdyryar we kretinizm keseline alyp baryar. Bu keselde
adamyn Osiisden galmakdan basga-da, 6zbolusly 6zgerismeler hem
bolyar. Esasan-da merkezi beyni ulgamynyi psihiki funksiyasy bo-
zulyar. Bedenint madda calysma hadysalarynyn tizligi peselyér. Bu
keselin bejeris serisdeleri belli bir polozitel netije bermeydr.
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Uly adam bedeninde méziin gipofunksiyasi miksedema keseli-
ne alyp baryar. Bu kesel, kopleng, ayallarda dus gelyiar we suw-duz
calsygynyn, esas calsygynyn hem-de yag c¢alsygynyin bozulmagyna
alyp baryar. Miksedema keselli adamlarda nemli ¢isme, patologiki
semremeklik, esasy calsygyn peselmegi, sacyn we disin diismekligi
hem-de beyni ulgamynyn funksiyasynynn bozulmagy peyda bolyar.
Bedende gyzgynlyk peselyir we giperglikemiya bolyar.

Gipotireozda protein baglanysykly ioduit mukdary 1-2mkg/100ml-e
cenli pese diisyar. Ganda holesterininn mukdary yokarlanyar.

Galkangorniisli méizin funksiyasynyn yene-de bir yetmezgili-
ginde zob keseli doreyir. Bu yagday suwda we Osiimliklerde iodui
yetmezgiligi sebépli bedende gipotireoz yagdayyny doredyir. Be-
deni gipotireoz yagdaydan ¢ykmaklyk iicin mazini ulalmagyna ge-
tiryar. Mézin 0smekligi gormonyn siresiniii artmagyna alyp bar-
mayar. Onun 0Osiisi birlesdiriji dokumanyn hasabyna geg¢yér. Zob
keselinde bedeniit umumy madda calysmagy belli bir tiytgemeyar
we bedende mézin ¢igmesinden o6zge iliytgesiklik hem bolmayar.
Zob keseli belli bir yerlerde dus gelyir we sonun iicin hem ende-
miki zob diyilyar.

Maizin giperfunksiyasy gipertireoza alyp baryar we seyle yag-
dayda adamda bazed keseli doreyér. Bu kesele Grewsin we ekzof-
ordn tizlesyir. Esasy calsyk 30-60% yokarlanyar, gipoholesterine-
miya, giperglikemiya, glyukozuriya we otrisatel azot denagramly-
gyna alyp baryar. Protein bilen baglanysykly ioduni mukdary
15-20 mkg/100 ml-e ¢enli yokarlanyar. Keselde tahikardiya, eksoftal-
ma we psihiki 6zgerigmeler bolyar.

Galkangorniisli mézin funksiyasynyn sazlasygy. Hadysa gipo-
talama-gipofizar ulgamyn gatnasmagynda gecirilydr. Gipotalamusyn
tireotropinsazlagdyryjy gormony gipofizde tireotropiniii ondiirilisini
sazlagdyryar. Tireotropin mézde tireoglobulinit doreysini, oyjligin
genomasynda transkripsiyany giiyclendirmekligi yokarlandyryar we
mézde iodun yygnanmaklygyny hem tizlesdiryédr. Gandaky tireoid
gormonlary bolsa tireotropinsazlasdyryjy gormonyn we tireotropiniii
doreysini ingibirlesdiryar.
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6.9. Asgazanasty mizinin gormonlary

Asgazanasty méz iki diirli funksiyany alyp baryar. Birinjiden,
tripsin, himotripsin we karboksipeptibazalar yaly proteolitiki fer-
mentleri sintezleydr we olary icegéd goyberip iymitiil 6zlesdirilmegine
gatnasyar, yagny mazii ekzokrin funksiyasy bar. Ikinjiden, asgazanasty
méazde gormonlar doredilip, gana goyberilyir, yagny méizde endok-
rin funksiyasy hem bardyr. Mizini endokrin funksiyasy Langergans
adajyklaryndaky oyjiikler tarapyndan berjay edilyir. Adajyklaryi
a-6yjiiklerinde glyukagon gormony déredilyir, S-6yjiiklerinde — in-
sulin, D-o6yjliklerinde — somatostatin we F-6yjiiklerinde hem pankre-
atiki polipeptid gormony doredilyar.

Asgazanasty médziii gormonlaryndan madda calsygyny sazlas-
dyrmakda wajyplarynyn biri hem gowy 6wrenilen gormonlar insulin
we glyukogondyr.

6.10. Insulin

Insulin gipoglikemiya déredydan maddadyr, gormonyn ady «ada
maddasy» manyny anladyar we 1922-nji yylda isjen gorniisinde, aras-
sa yagdayda alnandyr. Insulin ki¢i molekulyar proteindir (molekulyar
agramy 5700), molekulasy @ we /8 zynjyrdan diiziilen. Zynjyrlar
biri-birleri bilen iki disulfid baglanysyk bilen birlesydr. @-zynjyr 21
aminotursudan we fS-zynjyr hem 30 aminotursudan duryar. Insuliniii
molekulasynyn polipeptid zynjyrlarynyn aminotursy yzygiderlikleri
we onun ginislik-géwriim gurlusy doly 6wrenildi.

Insulinin doreysi mizin Langergans adajyklarynyn oyjiikle-
rinde 105 aminotursudan duran bir polipeptid zynjyry gorniisinde
gecydr. Zynjyrdan inisirleyji aminotursy ayrylandan sonra, 104
aminotursudan ybarat preproinsulin emele gelyér. Preproinsulinii
N-ujundan 23 aminotursy galyndyny saklayan duydurys peptid ayry-
landan sofira 81 aminotursudan duran bir polipeptid zynjyr gorniisinde
proinsulin ddreyéar. Proinsulin gorniisinde mazin 6yjliginde yyg-
nanyar. Hagan-da méaze insulinin bedende zerurlygy barada duydurys
yetirilende, 6yjiikde proinsulinden insulin doredilip gana goyberilyar.
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Proinsuliniii polipeptid zynjyrynyn ii¢ yerinde disulfid bag-
lanysygynl doremekliginiii netijesinde, onuii molekulasy diiyrle-
nen togalak gurlusdadyr. Proinsulinifi insuline owriilmekliginde sol
gurlusdan, zynjyryn 30-njy tertip belgisinddki aminotursudan 60-njy
tertip belgisinddki aminotursa C-peptid gorniisinde gyrkylyp ayryl-
yar. Galan iki zynjyr (we zynjyrlar) bolsa, biri-birleri bilen disulfid
baglanysyklar bilen baglanysan yagdaydadyr. Seylelikde, gormo-
nal igjenlikli insulinii molekulasy doreyar we gana goyberilyér.
Proinsulinin insuline éwriilmeklik hadysasy Oyjligin gormony gana
goyberyéin dédnejiginde gecirilyér. Sol dénejiklerin iisti bilen insulin
we C-peptid 6yjiikden gana gykarylyar.

Insulinin doreysi gandaky glyukozanyn mukdaryna baglydyr.
Ganda glyukozanyn mukdary yokarlansa insuliniii gana goyberilisi
yokarlanyar we peselse gormonyin mézde doreysi we onun gana
goyberilisi pese diigyar. Glyukoza insuliniii doreysine posttranskrip-
siya yoly boyunga tdsir edyar. Insulinit mdzden gana goyberilmegine
glyukagon, sekretin, holesistokinin we somatotropin yaly gormonlaryn
hem-de prostaglandin E , adenilatsiklaza ulgamyny isjefilesdirmeklik
bilen gliyclendirilyar. Insulinini ¢ykarylysyna kalsiynynl kationy hem
tasir edydr. Proteine bay iymitler, esasan, leysin we arginin yaly
aminotursulary saklayan proteinler insulinin Ondiirilisini giiy¢len-
diryér.

Insulinin tésiri. Insulinin nysan 6yjiiklere, yagny tisir edyén 6y-
jikleri myssa dokumasynda, bagyrda, yag dokumasynda (adipositler-
de), sliyt mézlerinde we basga dokumalarda (fibroblastlar, limfositler)
bardyr. Ol dyjiiklerinn sitoplazmatiki perdejiklerinde gormonyn kabul
edijileri yerlesyérler. Reseptorlar gurluslary boyunca glikoproteindir.

Insuline gipoglikemiki tisiri diyilydr. Seylelik bilen insulin
uglewodlaryn calsygynda wajyp orny eyeleyir. Adam bedeninde
insulinin yetmezgiliginde ilkinjiler bolup, uglewodlaryn ¢alsygy bo-
zulyar we netijede gantly diabet keseline getiryir. Bu kesele gipergli-
kemiya (ganda glyukozanyn mukdarynyn artmagy) we glyukozuriya
(pesewde glyukozanyn bolmaklygy) yaly 6zgerismeler mahsusdyr.

Emma insulin difle uglewod calsygyna tésir etmeklik bilen
ciaklenmin, proteinlerin we lipidlerin calsygyna hem giiycli tésir
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edyir. Insulin proteinlerin we lipidleriin doreyislerini giiy¢lendiryar.
Umuman, bedende energiya yygnayan birlesmelerin (lipidlerin we
glikogeninl) doreyislerini giiyclendirydr. Sununi bilen birlikde hem
glikogenin dargaysyny (glikogenolizi) we lipidlerin dargaysyny (li-
polizi) peseldyar.

Soiira insulinin tisirinde yag tursulardan keton birlesmelerinin
ondirilmekligi (ketogenez), aminotursulardan glyukozany doéretmek-
ligi (glyukoneogenez) yaly hadysalar hem peselyar.

Insulin &yjlgin plazmatiki perdejiginden aminotursularyin we
glyukozanyn Oyjiige sorulys hadysasyny giliyclendirmeklik bilen
glyukoza-6-fosfatyn emele gelmekligini we sonun bilen birlikde-de
glikogenin hem-de proteinleriii doreysine yardam edyar.

Insulinin proteinlerin doreysini isjenlesdirmekligi dinie dyjiikde
aminotursularyn dasalmaklygyny giiy¢lendirmek bilen bolman, poli-
peptid zynjyryn doreysiniil inisiasiyalagsmak basgancagyny, RNT we
DNT molekulalaryn doreyislerini (transkripsiya we replikasiya hady-
salaryny) yokarlandyrmak bilen tisir edyér. Biitiinley sol hadysalaryi
netijelerinde 0yjligin umumy kopelis (proliferasiya) hadysasy giiyc-
lendirilyar.

Insulinin lipid ¢alsygyna tisiri, olaryil uglewodlardan déreysini
giiyclendiryar. Esasan-da asetil-KoA-nyn malonil-KoA owriilmekligi
tizlendirilyar. Asetil-KoA mukdarynyn azalmaklygy hem glikoliziii
giiyclenmekligine we piruwatynn mukdarynyn kemelmekligine alyp
baryar.

Insulinin tasir edis ugry doly anyklanan déldir. Onui tasiri difie
birndce fermentin igjenligini giiy¢lendirmekden ybarat bolman, in-
sulin ionlaryn, aminotursularyin we basga-da birnice birlesmelerii
dasalmagyna yardam etmeklik, proteinleriii doreysini artdyrmaklyk
yaly kop hadysalary yokarlandyrmak bilen Oziinin tédsirini berjay
edyir. Yag dokumalarynda we bagyrda insulinifi 6ziinifi duydurysyny
adenilatsiklazanyn iisti bilen &yjlige yetirilydir. Emma myssa 0yjiik-
lerine gormonyinl duydurysyny gec¢irmeklige adenilatsiklaza ul-
gamy gatnagsmayar. Sebdbi insuliniil Oyjiige ansatlyk bilen girip, Na,
K-garasly ATF-aza yaly fermentleri isjenlesdirmeklik bilen 6ziinifi
tésirini lipjiin edyar.
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Insulinin yetmezgiliginde gantly diabet keseli doreyir. Gantly
diyabetde madda calsygynda su asakdaky 6zgerismeleri yiize ¢cykyar:
1. bagyrda glikogenin dargaysy (glikogenoliz) gliyclenyér;

2. glyukoneogenezii tizligi yokarlanyar;

3. giperglikemiya we glyukozuriya. Ganda glyukozanyn muk-
dary yokarlanyar. Iymitlenmeden soiira onuin mukdary 500 mg%-e
cenli artmagy bolup biler. Pesew bilen ¢ykyan glyukozanyi gije-giin-
dizdiki mukdary 100-200 g-a ¢enli yetmekligi miimkindir;

4. yag tursularyii okislenmesi giiyclenyir. Oyjiikde glyukozanyii
calsygynyn peselmekliginini netijesinde, dyjligin energiya talaby yag
tursularyn hasabyna doldurylyar;

5. ketonemiya we ketonuriya. Yag tursularyii dargamagynyi
yokarlanmagynyn netijesinde keton maddalarynynn mukdaryny yo-
karlandyryar. Adaty yagdayda keton maddalaryn mukdary 2 mg%-e
den bolsa, gantly diabetde 350 mg%-a ¢enli yokarlanmagy miimkin-
dir. Kesellerde pesew bilen ¢ykarylyan keton maddalaryii mukdary
gije-giindizde 5 g-a yetmekligi miimkindir;

6. asidemiya. Ketonemiya asidemiya alyp baryar. Ganyn pH
7,0-a ¢enli yakynlagyar;

7. yag tursularyn doreysi peselyar;

8. dokumalarda proteinin doreysi hem peselyér;

9. mogewinanyn doreysi we onuil pesew bilen ¢ykarylmagy yo-
karlanyar.

6.11. Glyukagon

Glyukagon 29 aminotursudan diiziilen polipeptid gormonydyr. Mo-
lekulasy bir polipeptid zynjyrdan ybaratdyr, molekulyar agramy hem
3500-e dendir. Glyukagon asgazanasty mézin oyjiiklerinden, ilki bilen pre-
proglyukagon gérniisinde doredilyér. Preproglyukagonyn proglyukagona
owriilmekligi polipeptid zynjyryit N-ujundan polipeptidiii ayrylmaklygy
bilen ge¢yér. Umuman, bu hadysa insulininn emele gelsine menzesdir.

Glyukagon ganda glyukozanyn mukdaryny yokarlandyryar.
Sonun iigin glyukagona giperglikemiki tasiri diyilydr. Gormonyn
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giperglikemiki tdsiri iki yol bllen berjay edilydr. Birinjiden, glyu-
kagon bagyrda glikogenin dargaysyny giiyclendirip, bagyrdan gana
glyukozanyn goyberilmekligini tizlesdirydr. Bu hadysa glikogenin
adrenalinin tasirinde dargamaklygynyn kaskad ugry boyunca gecyar.
Ikinji ugur bolsa glyukozanyn laktada ¢enli dargamaklygyny glyuka-
gon tarapyndan ingibirlesdirmeklik bilen {ipjiin edilyar. Glyukagonyn
adrenalinden tapawudy, giperglikemiya dowamly bolyar we sofira
hem yiirek ursuna hem-de gan basysyna tésir etmeyar.

Glyukagon glikogeniit we lipidlerin dargaysyny giiyclendiryar.
Glyukoneogenezi we yag tursularyn hasabyna ketogenezi yokar-
landyryar. Onuil tersine, lipidlerifi, proteinlerin we glikogenini dore-
yislerini basyar. Glyukagonyn tésirinde glikogenfosforilaza fermentini
kinazasy isjenlesdirilydr, glikogensintaza fermentinn isjefiligi bolsa
ingibirlesdirilydr. Diymek, glyukagonyn madda ¢alsygyna edyén tai-
siri insulinin tésirinin tersinedir.

Glyukagonyn proteinlerin doreysini peseltmekligi onuinl elonga-
siya we terminasiya basgancgaklaryna tdsir etmeklik bilen gecirilyar.
Sonira hem gormonyi tisirinde proteoliz hadysasyny giiy¢lendirilmek-
ligi erkin aminotursularynn mukdarynyn dokumada yokarlanmagyna
alyp baryar we netijede bagyrda mogewinanyn doéreysi hem-de onui
pesew bilen ¢ykarylysy yokarlanyar.

Glyukagon bagyrda lipaza fermentini igjel yagdaya getiryér. Netijede
lipoliz hadysa giiy¢lendirilip, dokumada erkin yag tursularyn mukdarynyn
yokarlanmagyna alyp baryar. Yag tursularyi 6yjiikdaki mukdarynyn k-
pelmegi onun okislenme bilen dargamaklygyny tizlesdiryar we kop muk-
darda keton birlesmelerin 6ndiirilmekligine getiryar.

6.12. Bowrek iisti mazinin gormonlary

Bowrek {isti mézi 6ziinin morfologiya taydan gurlusyna gord
we esasan-da, doredilydn gormonlary boyunca iki bélekden duryar,
yagny olar beyni maddasy we mizin gabygydyr. Beyni maddasynda
adrenalin we noradrenalin, gabyk maddasynda bolsa, steroid gormon-
lary doredilyar.
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6.13. Adrenalin we noradrenalin

Adrenalin XX asyryn baslarynda bowrek tisti méziii beyni mad-
dasynda acyldy we kristalliki gorniisinde alyndy. XX asyryn orta-
larynda sol méizde noradrenalin hem agylyar:

7 /N
ne” c- CH-CH, HC™  C-CH-CH,
| o NH | | on NH,.
HO C\\(I:/CH CH3 HO- C\\C CH
OH OH
Adrenalin Noradrenalin

Adrenalin we noradrenalin tirozin aminotursudan doredilyér. Ola-
ryn doreysi dioksifenilalaniniii (DOFA) we dofaminin iistiinden gegyér:
Tirozin — DOFA — dofamin — noradrenalin — adrenalin.

Adrenalin we noradrenalin mézin beyni maddasynda hromaf-
fin bowenjiklerinde yygnanyarlar. Adrenalin gipotalamusda nerw
stiylimlerin uglarynda, noradrenalin bolsa parasimpatiki nerw siiylim-
lerinin uglarynda hem doredilyér. Noradrenalin neyromediator mad-
dasydyr. Adrenalin, noradrenalin, dofamin bilen bilelikde kateholominle-
re degislidir we beyninii isinde, dofamin mediator madda bolup hyzmat
etmeklik bilen uly ahmiyete eyedirler. Adamyn bowrek iisti méizinin bey-
ni maddasynda adrenalininn mukdary noradrenaline garanynda 3—10 esse
kopdiir. Emma ganyil plazmasynda adrenalinin mukdary 0,06 mkg/1,
noradrenaliniiiki 0,3 mkg/l dendir. Gije-giindizde pesew bilen adam
10-15mkg adrenalini we 30—50 mkg hem noradrenalini ¢ykaryar.

Adrenalinin we noradrenalinin téisiri. Gormonlaryn tasiri ade-
nilatsiklaza ulgamy isjenl hala getirmek bilen berjay edilyir. Bagyrda
we myssada adrenalin glikogenolizi giiyclendirmeklik bilen ganda
glyukozanyn mukdaryny yokarlandyryar. Bu hadysa bedenin kislorod
sindirmekligini 20-40% yokarlandyryp we CO, hem emele gelsini
giiyclendirmeklik bilen gecyér. Noradrenalin uglewod calsygyna
adrenaline garanynda az tasir edyér.

Kateholaminlerin lipidlerin ¢calsygyna edyan tésiri, lipoliz hady-
sasyny igjenilesdirmek bilen baglanysykdadyr. Netijede ganda erkin
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vag tursularyn mukdary yokarlanyar. Gormonlar holesterinin we
fosfolipidlerit mukdaryny ganda yokarlandyryar.

Gormonlaryn gan aylanys ulgam we myssa dokumasyna edyén
tésiri sulardan ybarat. Adrenalin ki¢i gan damarlaryny (arteriollary)
daraltmaklyk bilen, yiiregin ursuny tizlendirmek we onuii minut
gowriimini kopeltmek bilen ganyn basysyny yokarlandyryar. Adre-
nalin az mukdarda myssanyn, yiiregin we icki agzalaryn damarlaryny
gineldyar. Noradrenalinin tésiri adrenalinin tisirine garanda pesdir.

6.14. Kortikosteroid gormonlary

Bowrek iisti mizin dokumasynda steroid 6niimli birlesmelerin on-
larca gdrniisleri dus gelydr. Emma olaryn dhlisi biologiki isjenlik gor-
kezyén birlesme dildir. Mézin gabyk dokumasynda ii¢ gorniisli steroid
zol (gidrokortizon) we kortikosteron uglewodlaryn ¢alsygyna, insuliniii
tersine tdsir edip, aminotursulardan glyukozanyn doreysini (glyuko-
neogenezi) yokarlandyrmaga, bagyrda glikogenin yygnanmagyna we
basga dokumalarda glyukozanyn ulanylmagyny peseltmeklige hem-de
ganda glyukozanyn derejesini yokarlandyrmaklyga gatnasyandyklary

------
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Adamyn bowrek iisti mézinin gabyk gatlagynda gije-giindizde
10-30 mg kortizol, 2-4 mg kortikosteron we 300-400 mkg aldosteron
ondiirilyar. Bowrek iisti mézde beyleki agzalar bilen denesdirilende,
oran yokary mukdarda askorbin tursusy (C witamini) bardyr we 100 g
dokumada 400-500 mg-a dendir. Mézde steroid gormonlary holeste-
rinden doredilyér.

Kortikosteroid gormonlaryn edyén tésirleri sulardan ybaratdyr:

1. Uglewodlaryn, lipidleriii we proteinleriii ¢algygyna;

2. Elektrolitlerin we suwui aylanysygyna;

3. Gan doredis ulgamyna,;

4. Keselin we allergiya yagdayyn doremegine;

5. Dasky gursawyn edyén tisirine durgunlyk yagdayy doretmek-
lige gatnagmak.

Uglewodlaryi calsygyna tasiri. Bagyrda glikogenin doreysi
we aminotursulardan glyukoneogenez giiyclendirilydr. Bagyrdan
glyukozanyn glyukoza-6-fosfotaza fermentin isjefilesmeginiii ne-
tijesinde, gana goybermekligi yokarlandyrylyar. Bagyrda amino-
transferazanyn, piruwatkarboksilazanyn we glikogensintazanyn
igjeiilesmegi we glikogenin doreysi giiy¢lendirilydr. Gormonyn té-
sirinde birlesdiriji dokumalarda proteoglikanlaryn doreysinin tizligi
peselyar.

Bedende kortikoid gormonlaryn mukdarynyn kopelmegine gi-
perkortisizm diyilyar. Seyle yagday bowrek iisti mézin ¢is keselin-
de bolmagy miimkindir. Giperkortisizmde bedenin glyukoza bolan
tolerantlygy (¢cydamlylyk) peselyér. Netijede bedende durnukly
giperglikemiya emele gelydr we onun netijesinde hem dowamly
glyukozuriya alyp baryar. Seyle keselli yagdaya steroid diabeti

Kortizol birnd¢e 6zbolusly proteinlerin doreysini tizlesdirse,
birndcesinifikini peseldydr. Bagyrda tirozinaminotransferazanyn do-
reysini yokarlandyrsa, myssanyin we limfoid dokumalarynyn pro-
teininin doreysinin tizligini peseldyir. Gormony tésirinde proteolizifi
yokarlanmaklygynyn netijesinde bedende erkin aminotursularyn gory
yokarlanyar. Ol sebédplere gord hem mogewinanyn doreysi yokarla-
nyp, otrisatel azot denagramlylygyna getiryar.
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Kortikosteroid gormonlaryn lipidlerin ¢algygyna edyén tasi-
ri lipid 6zgerisméni yokarlandyrmak tisiridir, ol hem glyukozanyn
dargayys hadysasynyn asaklamaklygy bilen baglanysyklydyr.

Bowrek iisti madzin gabyk dokumasynyn funksiyasy gipotala-
mus tarapyndan sazlagdyrylyar. Howply yagdaya getirydn tésirin
doremeginde gipotalamusda polipeptid gurlusly, kortikoliberin dore-
dilyar we gipofiz méziin 6n bolegine goyberilyir. Gipofizde, gipota-
lamiki liberinin tdsirinde kortikotropin gormony gana goyberilyar.
Kortikotropin 39 aminotursudan diiziilen polipeptid gormonydyr. Ol
gormonyi kabul edijileri bowrek iisti médzin gabygynyn istlindéki
oyjiiklerde yerlesyir. Reseptorlaryn gormon tarapyndan gyjyndyr-
maklygy, méziil gabygynda kortikosteroid gormonlaryn gana
goyberiligini giiy¢lendiryar.

6.15. Suw we duz aylanysygyny sazlasdyryan
gormonlar

Adamyn bedeninin licden iki bolegi suwdur. Bedenddki &dhli
suwunl 70% mukdary 0yjiigin i¢inde yerlesyar we ol suwa oyjiik icki

......

......

hem ganyn diiziimindedir. Bedenin suw «howdanlarynyi» arasynda
mydamalyk aragatnagykdadyr. Seyle aragatnasygyn netijesinde gan
damarjyklaryin diwarjyklarynyn tisti boyunca adamyil bedeninde her
bir minutda 1500 1 suw ge¢yar. Umuman, suwa ol gursawdan beyleki
gursawa geegmeklik ti¢in hig¢ hili pasgel¢ilik yokdur.

Suwun 6yjlikde yasaysy berjay etmekde dhmiyeti 6rdn uludyr.
Suwuni iisti bilen bedenin icki gursawynyn mydamalygy saklanyar.
Onun osmatiki basysy, pH gorkezijisi, 6yjlige we 0yjiikden madda
akymlary suwun kdmegi bilen iipjiin edilyér.

Osmatiki basys we pH 0yjiik ara suwuklykda ganyn plazmasy-
na dendir. Emma pH-yin dhmiyeti ayry-ayry oyjiiklerde we 0yjiik
icki bolejiklerde, sol Oyjiiklerde we bolejiklerde madda calsygyn
Ozayratynlyklaryna gord, 6yjlk perdejiklerinde madda dagsalmagynyn
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gecisine gord diirli derejede bolup biler. Seylelikde, ayry-ayry oyjiik-
lerde we ulgamlarda pH-yn dhmiyeti 4,6-dan 8,0-a ¢enli bolmaklygy
miimkindir. Sunun bilen birlikde hem ayry-ayry dyjiikler 6ziinin pH
gorkezijisi bilen biri-birinden tapawutlanyan bolsalar-da, her 6yjiik
0ziine mahsus bolan pH derejesini iiytgetmén saklayar we onui {iyt-
gemegi Oyjligin isinin bozulmaklygyna alyp baryar.

Oyjiikdasky suwuklygyni (8yjiik ara suwuklyk we ganyi plaz-
masy) osmatiki basysy, esasan, sol suwuklyklarda erdn nahar duzuna
(NaCl) baglydyr. Sonun iicin-de &yjiikdasky suwuklygyin osmatiki
basysy suwun ya-da NaCl bedenden ¢ykarylysynyi tizligini liytget-
meklik bilen suwuklyklarda NaCl mukdarynyn tiytgetmekligin neti-
jesinde sazlagdyrylyar (pH dhmiyeti bolsa pesew bilen tursy ya-da
esas hdsiyetli onlimleri ¢ykarmaklyk bilen belli bir derejede saklanyl-
yar). Umuman, adam bedeninde suw we duz aylanysygy bowregin
iisti bilen berjay edilyar.

Bedenin osmatiki basysy we sonun bilen birlikde hem 6yjiikdas-
ky suwuklygyn gowriimi iki gormonyi, yagny wazopressiniii we al-
dosteronyn gatnasmaklarynda sazlasdyrylyar.

Wazopressin ya-da antidiuretiki gormon. Wazopressin 9 ami-
notursudan diiziilen nonapeptiddir:

Sis-Tyr-Phe-GlIn-Asn-Sis-Pro-Agr-Glu-NH,.
| S-S |

Wazopressin gipotalamusyn neyronlarynda doreydr we sonui
aksonlary bilen hem gipofizin yzky bdlegine — neyrogipofize diigyar.
Neyrogipofizdende gana goyberilyar. Dokuma suwuklygyn osmati-
ki basysynyn yokarlanmaklygy gipotalamusyii osmoreseptorlaryny
gyjyndyryar, netijede mézde wazopressinin doreysi giiyclendirilyér
we gipofizii gormonal dénejiklerinde yygnanyar, ondan hem gana
dokdlyar.

Wazopressin bowregin kanaljyklarynda ilkinji pesewden suwuil

......

Netijede pesewinn mukdaryny azaldyp suwuni bedende saklanmagy-
na yardam edyir. Bedenden goyaldylan pesew ¢ykarylyar we pesew
bilen ¢ykyan NaCl umumy mukdaryna tasir etmeyir. Seylelikde,
wazopressiniil tasirinde bedende suwun saklanmaklygy bilen, 6yjiik-
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dasky suwuklyk suwuklandyrylyar we netijede onuii osmatiki basysy
peseldilyar.

Gipotalamusyn ya-da gipofizin isinin bozulmagynda (méizlerin
cismekligi, trawma, infeksiya) wazopressiniii doreysi we onun gana
dokiilmekligi peselen yagdayda adamda gantsyz diabet keseli doreyar.
Sol keselde pesewin mukdary 6rdn kopelyér. Gije-giindizde 10 1-e
yetmekligi miimkindir we keselbent adam kdp mukdarda suw igyar.

Aldosteron. Bowrek {isti mizin gabyk dokumasynda doredilyin
steroid gormonydyr. Gormonyn doreysine we onuil gana dokiilmek-
ligine, ganda NaCl mukdarynyn peselmegi yardam edyir. Bowrek ka-
naljyklarynda aldosteron Na* gana sorulmasyny yokarlandyryar we
NaCl-yn bedende saklanmaklygyny berjay etmeklik bilen 6yjiikdagky
suwuklygyn osmatiki basysyny yokary derejede saklanmaklygyna
yardam edyar.

Giperaldosteronizmde (aldosteronyn ondiirilisininn yokarlanma-
gy) bedende NaCl saklanyar, ol hem Oyjiikkdasky suwuklygyn os-
matiki basysynyn yokarlanmagyna alyp baryar. Osmatiki basysyn
yokarlanmaklygy gipofizden wazopressinin Ondiirilmeginin giiyc¢len-
megine getirydr. Onui netijesinde bedende suwun mukdary kopelip,
umumy suwuklygyn mukdary artyar. Sol sanda ganyn hem géwriimi
kopelydr we umumy netijede ganyn basysynyn yokarlanmagyna alyp
barmaklygy miimkindir.

Renin-angiotenzin ulgam. Bu ulgam aldosteronyn we wazo-
pressinin ondiirilisini sazlasdyryan ulgamdyr. Renin 6zbolusly prote-
olitiki fermentdir. Bowrek kanaljyklarynda gan getiryén arteriolalaryn
diwarjyklarynda, sol diwarjyklaryn siiynmeginde ferment doredilyér
we siiynmegi gutarandan sonira hem reninin déreysi tamamlanyar.

Gandaky renin bagyrda doredilyair, diiziimi boyunga glikoproteid
angiotenzinogene tisir edip ony angiotenzin [-e Owiiryar. Angiotenzin
I hem gan damarlaryin endoteliyasynda doredilyén karboksidipepti-
daza fermentinin tasirinde, angiotenzin II-d owriilydr. Angiotenzin II
yokary kuwwatly gan damarlaryny daraldyan birlesmedir. Onun tési-
rinde hem ganyn basysy yokarlanyar. Angiotenzin II aldosteronyn we
wazopressiniil doreysini yokarlandyryar. Seylelikde, renin-angioten-
zin ulgam aldosteronyn we wazopressinin ondiirilisini gliiy¢clendirmek
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bilen suw we duz aylanysygynyn sazlasygyna gatnagyar. Sonun bilen
bilelikde hem bedenini gan basysyny hem sazlagdyryar. Bu ulgamyn
isinin yokarlanmaklygy gipertoniya yagdayyi doremekligine getiryar

Suw we duz aylanysygyna asgazan-i¢cege yolunyn funksiyasynyn
hem belli bir derejede tisiri bardyr. Gije-giindizde uly adam bedeninde
1,5 1 siilekey, 2,5 1 aggazan siresi, 3,0 1 icege siresi, 0,7 | asgazanasty
mizin siresi we 0,5 1 hem 6t Ondiirilip asgazan-igege boslugyna,
umuman, 8,0 1-den gowrak suwuklyk dokiilyar. Asgazan-igege miz-
lerin funksiyasy adenilatsiklaza ulgam tarapyndan sazlasdyrylyar.
Ulgamyn isleysi isjenilesende mézleriil sire ondiirmeklik funksiyasy
yokarlanyar we isjeniligini yitirmeklik bilen hem méizde sire 6ndiir-
meklik hadysasy yatyrylyar.

Kaébir yagdaylarda, yagny holera, salmanellyoz, dizenteriya yaly
yokang kesellerde icegede adenilatsiklaza ulgamy isjen hala gelmek
bilen, mézlerin sire Ondiirmeklik funksiyalary birndge esse yokar-
lanyar. Meselem, holera keselinde igege siresiniit Ondiirilisi 10 we
ondan-da kop esse yokarlanyar. Netijede iggecme we gaytarma zerar-
ly bedenden 6rdn kdp suw we duz yitirilyar. Suw we duz aylanysyk
bozulyp, bedeni degidrotasiya alyp baryar. Gan goyalyar, pesew ¢y-
karylmayar (anuriya) we beden ¢ykalgasyz yagdaya diisyar.

6.16. Kalsiynin we fosforyn calsygyny
sazlasdyryan gormonlar

Uly adam bedeninde 1,5 kg kalsiy bardyr. Onunn 99% mukdary
stinkiin diiziiminde kalsiyniii fosfat duzlary gorniisindedir. Esasan-
da, suwda eremeyén duzlary — kalsiynifi fosfaty (Ca,(PO,),), gidro-
fosfaty (CaHPO,) we digidrofosfaty (Ca(H,PO,),) gorniisindedir.
Umuman, kalsiy stitkde gidroksiapatit gorniisinde, seyle diiziimde
Ca, (PO,)(OH), yerlesydr. Umuman, siink 50% mineral we 50% hem
organiki diizimden gurlandyr. Siinkiih mineral diiziimine kalsiyden
basga hem bedenddki fosforynn 87%, magniyniit 60% we natriynii
hem 25% mukdary girydr. Siinkiin organiki diiziiminii 90% muk-
daryny kollagen diizyér.
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Kalsiynin 6rdn az mukdary (1% yakyny) ion (Ca*") gorniisindedir
we kalsiynin ol gorniisi 6yjilk madda ¢alsygynda uly dhmiyete eye-
dir. Kalsiynin iony kalmodulin proteini bilen birlesip, halkaly AMF
yaly 6yjlikde gormonlaryn we nerw 6yjligin funksiyasyny dolandyrys
duyduryslaryny (signallaryny) kabul ediji aralyk madda isini alyp
barmaklyga gatnasyar.

Kalmoduliniii bir molekulasy bilen kalsiynini 4 iony birlesip,
onun igjent gorniisine kalsiy-kalmodulin toplanmasyny doredyar:

Kalmodulin + 4Ca?* — kalsiy-kalmodulin.

Kalsiy-kalmodulin soiira kalsiy-kalmodulin garagly ferment bi-

len birlesip onun igjenlesdirilen gorniisini emele getiryar:
Kalsiy-kalmodulin + ferment — kalsiy-kalmodulin-ferment.

Kalsiy-kalmodulin garasly fermentleriii isjenlesmegi Oyjiikde
kalsiynin mukdaryna baglydyr we onuil mukdarynyn 6yjlikde pesel-
megi kalsiy-kolmodulin ferment bilen toplanmasynyn dargamagyna
alyp baryar. Netijede ferment isjeniligini yitiryar:

Kalsiy-kalmodulin-ferment — Ca*" + kalmodulin-ferment —
— ferment + kalmodulin.

Bedende kalsiynin we fosforyn calsygy galkangdrniisli mézin
gapdalyndaky mézde, yagny paratireoid méizin gormonlary — paratgor-
mon we kalsitonin tarapyndan hem-de D witaminini gatnagmagynda
sazlasdyrylyar. Kalsitonin galkangdrniisli mdzde hem Ondiirilyar.

Paratgormon. Paratgormon diiztimi boyunca 84 aminotursudan
duran bir polipeptid zynjyrdan ybarat protein gormonydyr. Mole-
kulyar agramy 9500-¢ dendir. Sol gormon galkangdrniisli mézin
yzynda yerlesen paratireoid mézinde, ilki preprogormon gorniisinde
doredilydr. Preprogormonyn progormona oOwriilmekligi endoplaz-
matiki torda 1 min wagtyn dowamynda geg¢irilydr. Progormon sofira
15-20 min-it dowamynda Goljun organoidinde paratgormona dwriilip
Oyjliikden gana goyberilydr. Gormonyn gana goyberilmeginin tizligi
kalsiynin mukdaryna baglydyr we ol nidce yokary bolsa, songa hem
gormonyi goyberis tizligi pesdir. Tersine, kalsiynint mukdary pes bol-
sa paratgormonyn Ondiirilisi we onuil goyberilisi yokarlanyar.

Paratgormonyn nysan Oyjlikleri siinkde we bowrekdedir. Gor-
mon Oziinin kabul edijileri bilen tésirlesende 6yjlikde adenilatsikla-
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za ulgamyn igjen yagdaya gecmegi bilen hAMF-in mukdaryny ko-
peldyar.

Bowrekde gormonyn tdsirinde kanaljyklardan kalsiynini we
magniynin kationlarynyi sorulmasy (gana sorulmasy) yokarlanyar.
Kaliynin kationynyn fosfat ionlarynyn we karbonatyin bowrekden
ekskresiyasy (¢ykarylysy) giiyclendirilydr. Emma protonyn we am-
moniy ionynyn (H+, NH,") ¢ykarylysy peseldilyir. Seylelikde, parat-
gormon kalsiynin ganda mukdaryny yokarlandyryar we fosfaturiyany
hem giiyclendiryar.

Paratgormon, bowrekde aminotursulardan, laktatdan, gliserin-
den we krebs halkanyn metobolitlerinden glyukoneogenezi giiy¢len-
diryédr we sonu netijesinde bowrekde kislorod sifidirmeklik hadysasy
yokarlanyar.

Gormonyn siinke edyin tasiri su asakdakylardan ybaratdyr:

1) osteoblastalarda kollagenin doreysini peseldyar;

2) osteositlerde osteoliz hadysasy giiyclendirilyér;

3) osteoklastlarda osteoliz yokarlandyrylyar;

4) osteoblastlaryin we osteoklastlarynn bisisip, 6zbolusly yetis-
me hadysasynyn tizligi giiy¢lendirilydr. Netijede siinkiin kalsiyni
baglanysdyrmak ukyby peselyér we siiftkden kalsiynini gana diismek-
lik hadysasy yokarlandyrylyar.

Paratgormon bowrekde 25-oksiholekalsiyferol-1-gidroksilaza
fermentin doreysini gliyclendirmek bilen witaminin igjent gérniigini —
dioksiholekalsiferolyn emele gelmekliginin tizligini yokarlandyryar.
Umuman, netijede siiftkden kalsiyniii bosamaklygy giiy¢lendirilyér,
stinkde proteoglikanlaryn we kollagenleriit mukdarynyn kemelmegi-
ne alyp baryar.

Asgazan-igege yolunda paratgormon kalsiynin we fosfatyn gana
sorulmaklygyny giiy¢clendiryr.

Kalsitonin. Kalsitonin bir polipeptid zynjyrdan duran 32
aminotursy galyndysyny saklayan polipeptid gormonydyr. Mo-
lekulyar agramy 3600-e¢ dendir. Kalsitoniniii esasy tdsir edyidn
yeri stinkdir, tdsiri hem adenilatsiklaza ulgamyn iisti bilen ber-
jay edilydr. Gormonyn Ondiirilisi we onuii gandaky mukdary,
kalsiyniit mukdaryna proporsionaldyr. Kalsiynint mukdary ganda
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yokarlansa, gormonyn mukdary hem Osyédndyr, peselse — onda
asak disydér.

Kalsitoninin tésiri bedende giperkalsiemiya yagdaya yol bermez-
likdir. Gormonyi bu funksiyasy, esasan, kalsiynin siifikden ¢ykarylma
hadysasyny peseltmeklik, yagny basmaklyk bilen amala asyrylyar.
Umuman, kalsitoninin tésiri paratgormonyn tésirinif tersinedir. Kal-
sitonin gipokalsiemiya we gipofosfatemiya hem-de kalsiynin we
oksiproliniii pesew bilen ¢ykarylmagynyn peselmegine getiryér. Bu
hadysalar, esasan-da, gormonyn osteositlere we osteoklastlara tésir
etmeklik bilen iipjiin edilyar.

Gipo- we giperparatireoz. Gipoparatireoz adamda az dug gelyar.
Galkangorniisli mizde ya-da onun gapdalyndaky mézde (paratireoid)
operasiya gegirilende mizin dhli géwrlimi ayrylanda bolmagy miim-
kindir. Bu yagday gipokalsiemiya alyp baryar we netijede damar ¢ek-
meklige — tetanusa getiryir. Seyle yagdayyn doremekligi nerw-myssa
ulgamynyn islemekligi, onunt oyanmaklygy we gyjynmaklygy kalsiy
tarapyndan sazlagdyrylyandygy ti¢iindir.

Giperparatireoz mézin isjeiligi yokarlananda (meselem, mézin
cis keseli bilen kesellemeginde) peyda bolyar. Seyle yagdayyn dore-
mekligi ganda kalsiynin mukdarynyn yokarlanmagyna we fosfatyn
mukdarynyn bolsa pese diismegine alyp baryar. Kalsiynin bowrekden
pesew bilen ¢ykarylyan mukdary hem yokarlanyar. Netijede pesewde
das keselin doremegine getiryér.

Kalsiynin ganda mukdary 9-11 mg%-e dendir. Giperkalsiemiya-
da nerw-myssa ulgamynda gyjynmaklyk ukyby peselyir we kalsiynin
mukdary 16 mg%-e cenli yokarlananda adamy psihoza, stupor yag-
daya we soiira hem koma alyp barmaklygy miimkindir.

6.17. Jyns gormonlary

Jyns gormonlary erkeklerin tohumlyk méizinde we ayallaryin hem
yumurtgalyk mézinde hem-de bowrek {isti mézde doreyér. Ol gor-
monlar erkeklerde we ayallarda ikinji derejeli jyns alamatlaryii dore-
meklerine gatnagyarlar. Jyns gormonlaryn &hlisi 6ziinii gurluslary
boyunga steroid gormonlarydyr.
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6.18. Tohumlyk mizinin gormonlary

Erkeklerini tohumlygynda esasy gormonlaryn biri hem testoste-
ron we digidrotestosterondyr:

Testosteron Digidrotestosteron

Erkeklik jyns gormonlara testosterondan we digidrotestosteron-
dan bagga-da bowrek iisti mdzde doredilydn androsteron, degidroi-
zoandrosteron we basga gormonlar hem degislidir. Emma olaryn
igjenligi Ordn pesdir, androsteronyn isjenligi tohumlyk méazinden al-
nan testosteronyn isjeniliginden 10 esse pesdir.

Erkeklik jyns gormonlaryil esasy mukdary tohumlyk méizinde
doredilyir, emma ol gormonlar 6rdn az mukdarda bowrek iisti mazin-
de we yumurtgalykda hem doredilyar.

Androgen (erkeklik jyns) gormonlary. Ahli steroid gormon-
lary yaly holesterinden doredilyar. Bu hadysanyn ilkinji we esasy
Ozgerismelerinini  biri  hem holesterinin, holesterin-desmolaza
fermentinn katalizlesdirmeginde, pregnenolona 6wriilmeklik hady-
sasydyr. Holesterin-desmolaza fermenti steroid gormonlary déredil-
yan dhli dokumalaryn mitohondriyasynda bardyr, pregnenolonyii ste-
roid gormonlaryna owriilmekligini katalizlesdiryén esasy fermentler
Oyjiigin endoplazmatiki torunda yerlesyar.

Testosteronyn we beyleki androgen gormonlaryn esasy ¢alysma
Ozgerigsmeleri bagyrda gecirilyér. Testosteronyi birnd¢e metobolitle-
11 sol sanda steroid halkanyn 17-nji uglerod atomynda keton topar-
jygyny saklayan 17-ketosteroid jyns mézlerinde we bowrek iisti méz-
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de doredilyér, steroid gormonlaryn calsygynyil wajyp gorkezijisidir
we onunl derejesi pesewde gije-giindizde erkeklerde 6-28 mg-a we
ayallarda 4-17 mg-a dendir.

Testosteronyn tohumlykda doreysi we onufl gana goyberilmegi
gipotalamo-gipofizar ulgam tarapyndan sazlasdyrylyar. Gipofizde iki
diirli gonadotrop gormonlary doéredilip gana goyberilyir. Onun biri-
ne lyutenizirleyji gormon we ikinjisine hem follikulalaryn Osiigine
yardam edyén gormon goni epitelial dyjiliklere tasir edip olaryn sper-
matogen funksiyasyny isjen yagdaya getiryar. Gipofizde gonadotrop
gormonlarynyn doreysi we olaryil gana goyberilisi, gipotalamusyn
gonadoliberinleri, sol sanda lyutenizirleyji gormony sazlasdyryjy we
follikulalaryn Osiisine yardam ediji gormony kadalasdyryjy peptid
birlesmelerin gatnasmaklary bilen sazlagdyrylyar.

Testosteron gipofizde, prostata mézinde we basga agzalarda,
molekulanyn halkasynda jiibiit baglanysygynyn gaytarylmaklygynda
digidrotestosterona owriilyér. Digidrotestosteronynn gormonal isjen-
ligi testosterondan kop esse yokarydyr.

Androgen gormonlaryni spermotogeneziil tizligini yokarlandyr-
maklyga we ikinji derejeli jyns alamatlarynyn dsiisini giiyclendirmek-
lige edyin tisirlerinin molekulyar yoly doly kesgitlenen déldir. Gegi-
rilen barlaglar erkeklik jyns gormonlary yokary derejede anabolizm
gormonlarydygyny gorkezdi. Olaryn tdsirinde azot birlesmeleriniii
we kalsiyninn calsygy giiyclendirilyédr, yas haywanlaryin oOsiisleri
tizlesyir, bedende DNT we RNT doreyisleri, fosfolipidlerin we ri-
bosomal proteinlerin doreyisleri yokarlanyar. DNT-polimeraza we ti-
midinkinaza fermentlerin isjenlikleri gormonyn tisirinde giiy¢lenyér.
Seylelikde, replikasiya we Oyjligin mitoz hadysasy giiyclendirilyér.

Erkek haywanlaryn bedeninde bigilenden sofira, olarda gegyin
Ozgerigmeler, androgen gormonlaryn tésirinin aydyn gorkezijisidir.
Haywan yas, 0siis dowriinde bigilse, seyle bedende ikinji jyns ala-
matlary doremeyér. Haywan jyns yetisikliginiii 6niyanynda bigilende,
ayak stiniklerininl epifiz boliiminde siifiklesme hadysasynyn tizliginii
peselmekliginin netijesinde umumy bedeninii 6smegine alyp baryar.
Yaglaryn doreysi artyar we olaryii bedende Verlesisi ayal bedenin-
de Verlesisi yaly bolyar. Yiiziinde sakal-murt we umumy bedeninde
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tily (sa¢) osmeyar. Erkeklik jyns agzasy hem O6smeyér (ulalmayar).
Eger-de bigilenden sofira bedene androgen gormonlary goyberilse,
yokarky gorkezilen 6zgerismeleriit doremegininl 6iiini alyar.

6.19. Yamurtgalyk mizinif gormonlary

Avyal jyns gormonlaryn ya-da estrogen gormonlaryn esasy do-
reyan yeri yumurtgalykda we sary bedenjikdedir. Ondan basga-da ol
gormonlar az mukdarda bowrekiisti médzde, ¢aga yoldasynda (esende)
we tohumlykda hem doredilyér.

Avyal jyns gormonlary 6ziinin gurlusy we bedende alyp baryan
is1 boyunga iki diirliidir: estrogenler we progestinler. Estrogenlerini
esasy estradioldyr we ol topara estron we estriol hem degislidir.
Progestrinlerin esasy progesterondyr:

Estradiol Estron
HO HO

OH

CH3
OH
Progesteron
HO Estriol o=
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Ayal jyns gormonlaryi iil igjenii estradioldyr. Onun esasy dore-
dilyén yeri yumurtgalykda, follikulalardadyr. Estradiolyn Oniimleri
estron we estriol bowrek iisti mdzde we caga yoldagsynda (esende)
doredilydr. Progesteronyn bolsa doreysi sary bedenjikde we caga
yoldasynda gecyar.

Gipofizinn gonadotrop gormonlarynynn we estradiolyn hem-de
progesetronynn bilelikde tdsir etmekliginde ayallarda jyns aylaw
dowri sazlasdyrylyar. Aybasynyn (bil agylmanyn) ilkinji giin-
lerinde follikulalarynn Gsiisine yardam ediji gormonyn tdsirinde
yumurtgalygyin follikulalary yetisip (bisisip) baslayar. Seyle folliku-
lalarda estradiol gormony ondiirilip baglanyar. Ol gormonyn tasirinde
yatgynyn endometriya gatlagynda oOyjiiklerin proliferasiya (boliinip
kopelis) hadysasy giiyclendirilyér. Aybasy dowriinin ortalarynda Iyu-
tenizirleyji gormonyn gana goyberilmekligi netijesinde follikulalar
yarylyp, olarda yumurtga oyjiiklerint bosadylmagy peyda bolyar. Fo-
llikulalar bolsa sary bedenjiklere owriilyérler. Ol bedenjiklerde bol-
sa progesetron gormony Ondiirilip baslanyar. Progesteronyn tésirin-
de tohumlandyrylan yumurtga &yjiigini kabul etmeklige, yatgynyn
endometriya gatlagyny tayyarlayar we ol gatlakda embrionyn Osiisi
baslayar. Eger-de yumurtga 0yjiigin tohumlanmasy gecirilmese we
gowrelilik baslanmasa, sary bedenjik yzyna 6siip degenerirlesdirilyar
we aybasylyk aylaw dowri tamamlanyar.

Estrogen gormonlary hem holesterinden doredilyér. Bu hadysada
aralyk birlesme bolup testosterin ¢ykys edyar. Testosterinin estradiola
owriilmekligi ii¢ basgangakdan ybarat fermentlesme gidroksirlesdirme
hadysalary 6z icine alyar we ona ii¢ molekula kislorod we ii¢ mole-
kula hem NADF - H, gatnagyar. Estrogenlerifi igjefiliklerini yitirydn
yerleri bagyrdyr.

Estrogen gormonlaryin dnddrilisi gipofiziih we gipotalamusyn
gonadotrop gormonlarynyin Ondirilisini sazlagdyryan tésirlerin
(gonadoliberinlerin) gatnagmaklarynda berjay edilydr. Bu hadysanyn
sazlasykly gecirilmekligine estradiol hem gatnasyar we onui &hmiye-
ti hem Orédn uludyr.

Estrogen gormonlaryn kabul edijileri ayallaryn jyns agzalarynda,
yatgynyn dokumasynda, siiyt méizlerinde we adenogipofizde hem-de
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gipotalamusda yerlesydr. Gormonlaryn tdsirinde urkagy haywanlar-
da kopelis agzalaryn dsmekleri we olaryn yetismekligi, ol beden-
de ikinji jyns alamatlarynyn doremekligini, ayallarda estral ya-da
aybasy aylaw dowrlini, gowrelilik we siiyt mézlerinde siliyt ondiir-
meklik berjay edilyar. Estral dowliirde estrogen gormonlary ayal jyns
agzalarynyn agzynyi nemli bardalarynyn we yatgynyn endometriya
gatlagynyn epitelial dyjiiklerinin proliferasiyasyny giiy¢lendirydr we
olardaky maézlerin nem Ondiirmeklik hadysalaryny yokarlandyryar.
Estron gormonlaryil tdsirinde uzyn siifiklerinn epifiz boliimlerinde
stinklesme hadysasy tizlesdirilydr. Ayallarynn bedeninin belli-belli
yerlerinde lipid gatlaklaryn 6smeklerini berjay edip, olara 6zbolusly
beden gurlusyny bermeklige gatnasyarlar. Gowrelilik dowriinde siiyt
méizlerin ulalmaklygyna we olarda siiydiin dndiirilmegine alyp baryar.

Estrogen gormonlary 6ziiniii biologiki tdsirini, esasan, dyjiigin
hromosom organoidinde, sol sanda DNT-polimeraza, RNT-polime-
raza we basga fermentlerin igjeiiliklerini yokarlandyrmak bilen pro-
teinlerin we lipidlerin doreyislerini giliyclendirmek, kalsiynin we
fosforyn calsygyny yokarlandyrmak we basga hem kop sanly biohi-
miki hadysalary igjenilesdirmeklik bilen yiize ¢ykyar.

Progesteron ayallaryn gowrelilik dowriinde, esasan-da, onun
sontunda, caga yoldasynda ondiirilydr we gowreliligin dowam edip
caganyn diinyd inmekligi {igin su gormonyn Ondiirilmegi zerurdyr.
Stiyt mézlerin ulalmagyna hem yardam edyéir. Progesteron yumurt-
galykda yumurtga ondiirmeklik (owulyasiya) hadysasyny basyar we
sonun ticin hem aybagy aylanys dowriin 5-nji giiniinden 25-nji giinii-
ne cenli progesetron ya-da onun sintetiki oniimleri lukmangylykda
kontroseptiw serisde hokmiinde ulanylyar.

6.20. Gipofizin we gipotalamusyn gormonlary

Gipofiz médzi beyniniii asagynda yerlesydr we esasan-da iki
bolekden gurlandyr. Mézin o6nki bolegi ya-da adenogipofiz we onun
yzky bdlegi ya-da neyrogipofiz bar. Olaryn arasynda aralyk bolegi
hem bardyr.
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6.21. Adenogipofizin gormonlary

Adenogipofizin gormonlaryna adrenokortikotropin, lyutenizir-
leyji we follikulostimulirleyji gormonlary, prolaktin, somatotropin,
lipotropinler we tireotropin degislidir.

Adenogipofizint gormonlary, 6zlerinin gurluslary boyunca prote-
tin we peptid gormonlarydyr. Gipofiziii 6niki boleginiit gormonlary,
kopleng, endokrin mézlerin funksiyasyny sazlasdyryan gormonlar
bolanlyklary ii¢cin olaryn is¢i atlary «tropin» bilen tamamlanyar. Su
nukdaynazardan lyutenizirleyji gormona /yutropin we follikulalary
stimulirleyji gormona hem follitropin diyilyér.

Tireotropin diiziimi boyunca glikoproteiddir (molekulyar mas-
sasy 28300), iki subbirlikden duryar, @-subbirligi (molekulyar massasy
13600) we [S-subbirligi (molekulyar massasy 14700). Molekulanyi
diiziminde 11 disulfid kopriisi bardyr. Tireotropin galkangdrniisli
mizin funksiyasyna tésir edyér. Esasan-da mézin gandan 6ziine 1od
sifdiris ukybyny, iodui tireoid gormonlaryit molekulasynyn doreysine
gatnasysyny we tireoid gormonlaryin mézden gana goyberilis tizlikle-
r1 tireotropin tarapyndan giiy¢lendirilyar.

Galkangorniisli méizde tireotropinin tdsirinde, onuil isinif
igjenlesmekligi sebdpli kop sanly hadysalar giiyclenyir. Sol sanda
adenilatsiklaza ulgamy, glyukozanyn dasalmagy we onun calsygy,
fosfogliseridlerin, sfingolipidlerin, RNT-nyn, proteinlerin we
prostaglandinlerin doreysi we méazin kislorod sindirmeklik ukyby
artyar.

Adrenokortikotrop gormony. Bu gormona kortikotropin
va-da AKTG hem diyilyér, ol polipeptid gormonydyr. Moleku-
lasy 39 aminotursudan gurlan bir polipeptid zynjyrdan ybaratdyr.
Zynjyryn ilkinji 24 aminotursy galyndysynyn yzygiderligi gor-
mon {icin mahsusdyr. 25-nji aminotursudan soilkky yerlesenleri
gormonyn isjenligi licin wajyp didldir we gormonyin gorniis
0zboluslygyny kesgitleyir.

AKTG-nin esasy tdsiri bowrek {isti mizin gabyk dokumasynda
kortikosteroid gormonlarynn doremegini we olaryn gana goyberil-
meklerini giiy¢lendirmekden ybaratdyr. Kortikosteroid gormonlaryn
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doreysinde esasy tapgyrlaryin biri bolan holesterininn pregnenolona
owrtilis hadysasyny AKTG tarapyndan giiy¢lendirilyar we netijede
kortikosteroid gormonlarynn déremesiniii yokarlanmaklygyna getir-
yar. AKTG-nin tésirinde bowrek iisti mazin gabygynda fosforilaza
hadysasy we NADF - H, 6ndiirilmegi yokarlandyrylyar, sol sanda izo-
sitratdegidrogenaza, malikfermentiit we glyukoza-6-fosfatdegidroge-
naza fermentlerini isjenligini artdyryar. Ondan basga-da, glyukone-
ogenez we lipoliz hadysalary gliyclendirilydr we olaryil netijesinde
ketonemiya we holesterinemiya emele gelydr. Gormonyn tdsirinde
proteinlerin doreysi kop agzalarda we dokumalarda peselyar. AKTG
suw we duz calsygyna hem tésir edyar.

Gonadotrop gormonlary. Adenogipofizde ii¢ diirli gonadotrop
gormonlary doredilydr we gana goyberilyar. Gonadotrop gormon-
lary jyns gormonlaryin funksiyasyny sazlasdyryan gormonlardyr.
Gormonlaryn dhlisi hem proteindir, lyutenizirleyji gormonyi mole-
kulyar agramy 28500-¢ deiidir, diiziiminde 15,5% uglewod saklayar.
Follikulalaryn 6siisine yardam edyén gormonyn molekulyar agramy
34000-e dendir we 16% uglewod saklayar, prolaktiniii molekulyar
agramy 23500-e dendir, diiziiminde uglewod yokdur.

Gonadotrop gormonlarynn edyin tésirleri: follikulalaryn
Ostisine yardam edyan gormon yumurtgalykda graafow follikulalaryn
Osmegine alyp baryar, yumurtgalygyn agramyny yokarlandyryar.
Erkeklerde tohumlykdan tohum ¢ykarylyan kanaljyklaryii nem gat-
lagynynn 0Ostisini gliyclendiryér, spermatozoidlerin doremekligini,
umuman, spermatogenezi giiyclendiryar.

Lyutenizirleyji gormon yumurtgalykda follikulalarynn doly
yetismeklerine we olaryin yarylyp, sonundan sary bedenjikle-
re Owrlilmeklerine alyp baryar. Aybasy dowriinde gan akmaklyga
getirydr. Erkeklerde bu gormon testosteronyn déremegine yardam
edyaér.

Prolaktin ayallarda siiyt méizlerinde 6yjiiklerin proliferasiyasyny
(kopelmekligini) giiy¢lendirydr, mézlerin ulalmagyna we ¢aga dog-
landan sofira goéwiis maézlerinde siiydiin emele gelmekligine alyp
baryar. Prolaktin yumurtgalykda lyutenizirlesme hadysasyny, sol yer-
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de yumurtga doremeklik (owulyasiya) hadysasyny basyar. Seylelikde,
prolaktin lyutenizirleyji gormonyn edyén tésirine garsy tisir edyér.
Prolaktiniii antiowulyasiyalyk tdsiri yumurtgalykda sary bedenjigini
bar wagtynda bildiryar.

Somatotropin. Bu gormon bedenin 6siigini giliy¢lendirydr we
onun agramyny yokarlandyryar. Sonui {i¢cin bu gormona osiis gor-
mony diyilydr. Adamyn Osiisiniit bozulmaklygy, meselem, 0smén
galmaklyk ya-da 6rdn uzyn we dayaw bolmaklyk (gigantizm) we
akromegaliya yaly yagdaylaryn doremekligi gipofizde somatotropin
gormonynyn ondirilmekligi bilen baglanysyklydyr.

Somatotropin protein gormonydyr, 191 aminotursy galyndy-
syndan bir polipeptid zynjyrdan duryar, molekulyar agramy 21000-e
denidir. Somatotropinii molekulasynyn gurlusy, zynjyryn birndce
yerlerinde aminotursy yzygiderlikleri we hisiyetleri (ereyjilik ukyby)
boyunga prolaktinii molekulasyna menzesdir. Seyle menzeslik, iki
gormonyil doreysi hem bir umumy gen bilen baglanysyklydyr we
olaryn umumy polipeptid zynjyryn posttranslyasion dzgerismesinii
netijesidir. Somatotropinint we prolaktinin tisirleriniii birnd¢ce umu-
mylygy-da gormonlarynn gurlugynynn umumylyklary bilen, miimkin
baglanysykdadyr.

Somatotropin bedenin diirli hadysalaryna 6rdn ginisleyin téisir
edyir. Gormon &hli agzalarda we dokumalarda anabolizm hadysasyny,
RNT-nyin we proteinlerin doreysini giiy¢lendirmek bilen yumsak
we gaty dokumalaryn Osiis hadysasyny tizlesdiryédr. Somatotropinin
tasirinde insulinin Ondiirilisi yokarlandyrylyar, netijede gipoglike-
miya alyp baryar. Sofiundan gipoglikemiya yagdayy giperglikemiya
we glyukozuriya dwriilydr. Gormonyn tisirinde myssada we yiirek
dokumasynda glikogeniit mukdary yokarlanyar, bagyrda we ganyn
plazmasynda lipidlerin mukdary artyar. Somatoropin bowregin
gowriiminin ulalmagyna, onun funksiyasynyn yokarlanmagyna,
hondriogeneze we osteogeneze, retikulositoza we siiyt mézlerinde
stiydiin kopelmegine alyp baryar. Gormonyn yag dokumalaryna goni
tasir etmekliginin netijesinde lipidlerinl calsygyny giiy¢lendirmek bi-
len ketonemiya, ketonuriya we bagyrda lipidlerin mukdarynyii yokar-
lanmagyna getiryar.

24. Sargyt Ne 981
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Adenogipofizini giper- we gipofunksiyasy. Beden Osiisden ga-
landan sofira, somatotropiniii gipersekresiyasynda akromegaliya
yagdayyna alyp baryar. Muny mizin ¢ismeginde gérmek bolyar. Bu
yvagdayda elin, ayagyn we yiiziin siinkleri dsyar. Burnun, dodagyn,
enekasty we umuman, kelldnin yumsak dokumalary 6syér. Bedenii
ahli yerinde tiiy (sag) Osyér. Igki agzalary sol sanda dalak, bowrek tisti
we galkangorniisli mézler ulalyar.

Bedenin 6siis dowriinde gormonyn gipersekresiyasy gigantizm yag-
dayyna alyp baryar. Su yagdayda adamyn uzynlygy 2,4 metre yetmekligi
miimkindir. Sol dowiirde gormonyn giposekresiyasy karliklik yagdaya
alyp baryar. Bu yagdayda bedende basga 6zgerisme-de yiize ¢ykyar.

Neyrogipofiziii gormonlary wazopressin we oksitosindir. Bu
gormonlaryn ikisi hem 9 aminotursudan duran peptid gormonydyr.
Wazopressin gan basysyny yokarlandyryjy we antidiuretiki tasirli
gormondyr, oksitosin yylmanak myssalary yygryldyan we siiydiin
ondiirilisini yokarlandyryan gormondyr.

Bu gormonlardan basga-da melanositleri igjenlesdiryén gormo-
nyit hem iki gornisi (@-MSG we S-MSG) 6ndiirilydr. Gormonyii
iki g6rniisi hem peptid gurlusly bolup (@-MSG — 13 we S-MSG —
18) aminotursudan duryar. Bu gormonlar melanositlerde melanin
pigmentleriniii doreysini we sol Oyjliklerde melanin dénejiklerinii
yayrayyslaryny sazlasdyryar.

Neyrogipofiziii gormonlarynyn biosintezi neyrofizin molekulyar
agramy hem 10000-12000-den, polipeptidin dargadylmaklygynyn
netijesinde gegirilyar.

6.22. Gipotalamusyi sazlasdyryjy maddalary

Gegen asyrynn 70-nji yyllarynda gipofizin gormon ondiirijilik
ukybyna tisir edydn kici molekulyar peptid oniimleri gipotalamusda
doredilyandigi gorkezildi.

Ol peptidler gipotalamusdan gana goyberilmin, gipotalamo-
gipofizar derweze ulgam yoly bilen, neyron siiyiimlerinin istiin-
den gipofizin mizine getirilyar. Gipotalamusyil peptidleri gipo-
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fizde ayry-ayry gipofizar gormonlaryn doreysini we olaryfi gana
goyberiligini sazlasdyrmaklyga gatnagyarlar. Sonui {i¢in ol peptidle-
re neyrogormonlar ya-da rilizing maddalary we liberinler, umuman,
sazlasdyryjy maddalar diyilyér.

Gipofize gipotalamusyn su asakdaky sazlasdyryjy maddalary
diisyér:

1. Adrenokortikotropin sazlasdyryjy gormon (ASG). Gipofizden
AKTG gana goyberilisini gliyclendiryér;

2. Follikulalaryn 6siisini yardam edyin gormony sazlasdyryjy gor-
mon (FOG-SG). Gorkezilen gormonyi gana goyberilisini giiyclendiryir;

3. Lyutenizirleyji gormony sazlasdyryjy gormony (LG-SG).
Lyutenizirlesdiriji gormonyn gana goyberilisi giiy¢lendirilyér;

4. Tireotropin sazlasdyryjy gormon (TSG). Tireotropiniii gana
goyberilisini giiy¢lendiryar;

5. Somatotropini sazlasdyryjy gormon. Gormon iki gorniisdedir:

a) Somatotropiniii doreysini igjenlesdiriji gormon (SAG);

b) Somatotropiniii doreysini ingibirlesdiriji gormon (SIG).

6. Melanositleri stimulirlesdirydn gormony sazlasdyryjy gormon
(MSG-SG). Gormon iki gorniisdedir:

a) MSG doreysini igjenlesdiriji gormon (MSG-AQG);

b) MSG doreysini ingibirleyji gormon (MSG-1G).

7. Prolaktini sazlasdyryjy gormon (PSG). Gormon iki gorniigdedir:

a) Prolaktinin doreysini igjenlesdiriji gormon (PAG);

b) Prolaktinini doreysini ingibirleyji gormon (PIG).

6.23. Prostaglandinler

Ilkinji dowiirlerde (XIX asyr) adamyn tohumlyk suwuklygynda
gan damarlaryny yygryldyan (wazopressor) we yatgynyn yylma-
nak myssalaryna hem yygrylmaklyk tésirini edydn birlesménin
bardygy anyklanylyar we ol birlesmelere hem prostaglandinler diy-
lip atlandyrylyar. Emma soriky barlaglar prostaglandinleriii we olaryn
doreysini katalizlesdiryén fermenlerin &hli agzalarda we dokumalarda
bardygyny gorkezdi.
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Prostaglandinler gormon hokmiinde beyleki gormonlardan su
asakdaky hésiyetleri boyunga tapawutlanyar. Birinjiden, prostag-
landinlerin  doreysi, beyleki gormonlaryiky yaly bir aydyn ag-
zada gecmin, @hli agzalarda we dokumalarda geg¢yir. Ikinjiden,
prostaglandinlerinn tdsiri birndge gormonlaryn tésirleri bilen we
kopleng, adenilatsiklaza ulgamyn gatnasmagynda gegirilyir. Sofira
prostaglandinler 6rdn gin biologiki tdsir edis spektory bilen hidsiyet-
lenyir we olaryn ayry-ayry gorniisleri birnége yagdaylarda biri-birine
gapma-garsylykly tdsire hem eyedir.

Prostaglandinler ozlerinin  gurluslary boyunca biri-birleri-
ne menzesdir we hizirki wagtda olaryn 14 gorniisi bellidir. Sol 14
gorniisin 13 gorniisi erkek adamlaryn tohumlyk suwuklygynda dus
gelyir. Prostaglandinlerin dhli gorniisi, diiziimi 20 uglerod atomdan
duran arahidon tursusynyi oniimidir, diiziminde siklopentan halkany
saklayar, iki gapdal zynjyry bardyr, zynjyryn 13-nji we 14-nji uglerod
atomlaryn arasynda jiibiit baglanysyk we 15-nji uglerod atomynda
hem gidroksil toparjyk yerlesyar. Umuman, prostaglandinler prostan
tursusynyn 6n1'imidir

C,O00H
/ \ / N / \ / \/
6 Cz
Cio
C12 Cis G Calls
AN /N / N\ N/
Cu Cis s Cin Co
Prostan tursusy
Q OH
= (CHL)=COOH _t—c—(c)-coon
¢ C
N\
$_C_ (CH,)mCH \C —C—(CH,);—CHs
OH on
Prostaglandin Prostaglandin
E-topary F-topary

Prostaglandinler siklopentan halkanyn gurlus tapawudyna gora 4
topara boliinyér. Olardan esasylary hem prostaglandinlerin E (PG-E)
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hem-de F (PG-F) toparlarydyr. Ol toparlaryn 6z i¢inde hem gurluslary
boyunca ayry-ayry gorniisleri bardyr.

Prostaglandinlerin  ddreysi prostaglandinsintaza c¢ylsyrymly
ferment ulgamy tarapyndan katalizlesdirilydr. Ferment ulgamy &hli
oyjiiklerifi mikrosomal boliiminde dus gelyédr. Bu hadysa NAD - H.,
NADF - H,, gaytarylan glutation we gyzgynlyga ¢ydamly kigi mole-
kulyar maddalar gatnasyarlar.

Prostaglandinler tdsiri boyunca diirli-diirlidir. Olar galkangdr-
niisli méizit we onuil yanyndaky paratireoid méizin, kortikosteroid
gormonlaryn doreysini we yumurtgalygyn funksiyasyny isjenl yagdaya
gecirydr. Kop dokumalaryn adenilatsiklaza ulgamy prostaglandinlerini
tasirinde igjen hala geg¢irilydr, emma yag dokumasynda hAMF muk-
dary peselyar.

PG-E, we PG-E, siifiklerden kalsiynifi yuwulmagyny yokar-
landyryar we gan damarlaryny gineldyér. PG-E, trombositlerini yel-
mesmegini (agregasiyasyny) ingibirlesdiryén bolsa, PG-E, olaryi
agregasiyasyny gliyclendiryér. Prostaglandinler perdejiklerden ion
dasalysyny giiy¢lendiryiar we pesewinn mukdaryny yokarlandyryar.
Olar bedende adrenergiki hadysany iiytgedydr. Umuman, bedenin
kop funksiyalaryna ginden tésir edip, yokary isjenilikli birlesmelerdir
we bedende diirli yagdaylaryn doremegine, sol sanda patologiya
hadysalaryin yiize ¢ykmagyna hem belli bir derejede gatnagmagy
miimkindir.
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