Qlikogenin miibadilasi. Qliikkozanin pentozafosfat yolu ilo parcalanmasa.
Qlitkozanin digor istifada yollari. Qanda sokarin migdarinin tonzimedilma
mexanizmlari: hipo- vo hiperqlikemiyalar. Sokarli diabet. Qlikozillosmis
hemoqlobin. Karbohidrat miibadilasinin irsi vo qazanilmis patologiyasi

Qlikogen insan vo heyvan orqanizminin biitiin hiiceyralorinds sintez edilo bilir (yalniz
eritrositlor miistosnaliq toskil edir). Lakin qlikogenin sintez edilmo siirati qaraciyar hiiceyralorindo
va skelet azalalorinds xiisusilo yiiksokdir.. Qaraciyards glikogen ehtiyati 12-24 saat arzindo sarf
edilir.

Qlikogenin sintezi (glikogenogenez).

Qan vasitasila hiiceyralara gatirilon sarbast glitkoza avvoalca heksokinaza va ya glitkokinaza
fermentinin istiraki ilo fosforlagsma reaksiyasina ugrayib, qliikoza-6-fosfata, sonra iso
fosfoglilkomutaza fermentinin katalizatorlugu soraitinds qlitkoza-1-fosfata cevrilir (sokil 7.4.).
Bundan sonra qliikoza-1-fosfat uridintrifosfatla (UTF) reaksiyaya girib, uridindifosfat-1-qliiko-
zanin (UDF-1-qliikoza) amalo golmasina sabab olur.

Bu reaksiya qliikoza-1-fosfaturidiltransferaza fermentinin tosiri ilo bas verir. Qlikogen
sintezinin névbati moarhalasinds UDF-qliikkoza qliikkoza qaligin1 qlikogen molekulunun reduksiya
reaksiyast vermayan uc hissaloring otiiriilir vo 1,4-qlikozid rabitasi vasitosilo
glikogen qaligina birlogdirilir. Bu reaksiya naticasindg, glikogensintazanin istiraki
ila, glikogen molekulu 1 gliikoza qaligi qadar uzanir vo alave moahsul olan uridindifosfat (UDF)
azad olur. Olava a-1,6-qliikozid rabitolori amilo-(1,4—1,6)-transqlikozidaza
fermentinin toasiri ilo bas verir. Adi ¢okilon fermenta «saxalondirici ferment» da deyilir.
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Qlikogenin parcalanmasi (qlikogenoliz)

Proses asasan fosforolitik yolla hoyata kegirilir; fosforilaza (glikogenfosforilaza) fermentin
istiraki ilo glikogen molekulunun uc hissalorinda yerloason glitkkoza qaliglar1 fosfat tursusunun
istiraki ilo molekuldan ayrilaraq qliikkoza-1-fosfata cevrilir:
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Qliikoza-1-fosfat ilk ndvbado fosfoqlilkomutaza fermentinin tosirindon qliikkoza-6-fosfata
cevrilir. Sonra isa gliikoza-6-fosfatin hidrolizi noticasinde molekuldan fosfat tursusu ayrilir vo



sarbast glitkoza omalo golir (sakil 7.5.). Qliikoza-6-fosfataza qaraciyar, boyrak, bagirsaq hiiceyra-
larinin membrani ilo rabitali olan fermentdir, ona gora burada proses sorbast qlitkozaya qador
gedir. Ozalo liflorindo vo orqanizmin diger toxumalarinin hiiceyralorinds qliikkoza-6-fosfataza
fermenti yoxdur vo qliikoza-6-fosfat membrandan kego bilmir, glikogenin par¢alanmasindan
omola golon gliikoza-6-fosfat 9zalonin y1gilmasini tomin etmok {i¢iin glikolizo qosulur: ¢ox hissosi
anaerob soraitdo katabolizmo ugrayib, siid tursusuna g¢evrilir, nisboton az hissasi iso oksigenli
miibadilonin son mahsullarinin (CO2 va su) amalo golmasine godor oksidlosir.

Qlikogen miibadilasinin tonzimi.

Qlikogenin sintezi vo parg¢alanmasinin tonzimedici fermentlarinin (qlikogensintaza vo
fosforilaza) aktivliyi orqanizmin voziyyatindan asili olaraq hormonlarla idars edilir.

Belo ki, qida gobulu zamani insulin glikogensintaza fermentini stimuls edir vo glikogenin
sintezi siirotlonir. Intensiv is zamanmi adrenalin, acliq zamani iso qliikagon, oksino
glikogenfosforilazani aktivlesdirir va qlikogenin par¢alanmasi bag verir.

Qlikogenin parcalanmasi
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Qliikozanin pentozafosfat yolu ilo oksidlosmasi
(apotomik oksidlasmo)

Katabolizmin bu yolunda heksozalar oksidlosma yolu ilo biokimyavi doyisikliklora
ugrayirlar vo pentozalar omolo golir. Prosesdo pentozafosfat efirlorinin omolo golmosino goro,
katabolizmin bu yoluna pentozamonofosfat yolla par¢calanma va ya pentozamonofosfat dovrani
ad1 verilmisdir.

Pentozafosfat dovrani (apotomik oksidlosma) 2 morholodon ibarotdir:

1) oksidlogma-reduksiya;

2) geyri-oksidlogsmo morhalasi.

Proses sitoplazmada bas verir. Pentozafosfat dovraninda qliikoza-6-fosfat qliikkoza-6-
fosfatdehidrogenaza fermentinin (kofermenti-NADF") tasiri ilo dehidrogenlosmo reaksiyasina
moruz qalir vo 6-fosfoqliikon-laktona gevrilir
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Onun hidratlasma reaksiyas: adi soraitdo gedo bilor, organizm daxilinds isa bu reaksiya
gliikkonlaktonaza fermenti vasitosilo Siiratlondirilir. ©Omoalo golon 6-fosfoqliikkon tursusu yenidon
dehidrogenlosma reaksiyasina ugrayir; karbon qazi vo ribuloza-5-fosfata gevrilir. Bununla
prosesin oksidlosma marhalasi basa ¢catmis olur.



Qeyri-oksidlosmo morhalosindo ribuloza-5 fosfat 2 fermentin — ribuloza-5-fosfat-
epimeraza va ribuloza-5-fosfat-izomerazanin tosirino moruz qalir.

Pentozamonofosfat yolunun geyri-oksidlosmo morhalslori transketolaza vo transaldolaza
fermentlorinin faallig1 ilo alagodardir. Transketolaza va transaldolaza fermentlarinin torkibino B:
vitamininin kofermenti (TPF) daxildir. Bu fermentlorin foalligi sayeSindo orqanizmda
pentozafosfatlar yenidon qliikozaya qaytarilir.

Oksidlogsma-reduksiya moarholasindo 1 mol gliikoza-6-fosfatin oksidlogsmasi naticasinds 1
mol CO2 amoalo galir; 6 mol gliikkoza-6-fosfat bu prosesa sorf edilir, naticodo 6 mol CO2 va
dehidrogenlosmo reaksiyalarinda iso 12 mol NADFH2 omals golir. Bunlar1 nozars alarag, dévranin
timumi tonliyini agagidaki kimi yazmaq olar:

6 Qliikoza-6-fosfat + 12 NADF + 7 H20 — 5Qliikoza-6-fosfat + 12NADFH2+ 6CO2+ H3PO4
Sag vo sol taraflordoki eyni maddolori nazars alsaq, yekun tonliyi bels ifads eds bilarik:

Qliikoza-6-fosfat + 12NADF + 7H20 — 12NADFH2 + 6CO2 + H3PO4

Bu zaman prosesdo amala galon 2 miithiim {izvi maddenin — NADFH>-nin va riboza-5-fos-
fatin organizm {igiin shomiyyati:

Reduksiya olunmus NADF* (NADFH) piy tursularinin, steroid quruluslu maddslorin
sintezi {iglin istifado edir. Bundan oslavo, NADFH qaraciyar hiiceyralorinin mikrosomlarinda
dorman maddslorinin vo zoharlorin {imumi sokildo sitoxrom Psso adlanan monooksigenaza
vasitasilo zararsizlogdirilmasinda va eritrositlorin xarici membran lipidlorinin
peroksidlogmasinin qarsisini almagqla onlarin tamliginin qorunmasinda miihiim rol oynayir. Lipid
peroksidlosmasindo  gliitationperoksidaza  fermenti miithiim rol oynayir. NADFH>
Qlutationperoksidaza fermentinin aktiv formasimin torkibino daxil olan reduksiya olunmus
qlutationun hidrogen atomlarinin donoru vozifasini dasiyir.

Irsi hemolitik anemiyalarin bozi névlari eritrositlords gliikoza-6-fosfatdehidrogenaza
fermentinin aktivliyinin az olmas ils slagodardir. Qliikoza-6-fosfatdehidrogenaza g¢atismazliginin
bir novii favizm xastaliyine sobab olur. Bu xastaliyin adi hemolitik tosir gostoran gida amilinin
adindan gotirilmisdiir: belo xastolordo hemolitik krizlor Vicia Faba adli paxla néviiniin (at
paxlasi) gida maddosi kimi qobuledilmosi noticasindo tdronir. Piy hiiceyrolorindon olava,
garaciyar, boyrakiistii vazilar, cinsiyyat vazilari, siid vazilari (xtisusen laktasiya dovriinds), siimiik
iliyi vo limfoid toxuma da apotomik oksidlosmonin yiiksak intensivliyi ilo forqlonir.

Riboza-5-fosfatdan orqanizmdos histidinin, nukleozidlorin, nukleotidlorin va nuklein
tursularinin sintezi zaman istifads edilir.

Karbohidrat miibadilasinin pozulmalari

Karbohidrat miibadilasinin voziyyati barodo malumat oldo etmok ti¢iin ganda gliikozanin
Saviyyasi oan yaxst gostoricidir. Karbohidratlarin hazminin va sorulmasinin asas patologiyasi
osason 2 sobobdon ola bilor:

% bagirsaqlarda karbohidratlarin hidrolizinds istirak edon fermentlorin qiisuru;
+ karbohidratlarin hozm mohsullariin bagirsagin selikli gisa hiiceyralorindon sorulmasinin
pozulmasi.



Karbohidratlarin araliq miibadilesinin pozulmalari. Karbohidrat metabolizminin
pozulmalarimn oslamatlori ganda sokerin miqdarinin (normada ganda sokorin miqdar1 4,4-6,6
mmol/-dir) doyismasi naticasinds tozahiir edir. Onun asas alamatlari hipo-, hiperglikemiya va
qliikozuriyadir. Qanda sokorin miqgdari 3,59 mmol/-don (70 mq%) az oldugda hipoglikemiya, 6,66
mmol/-don (120 mq%) ¢ox olduqda hiperqlikemiya miisahido olunur. Sidiklo qgliikoza ifrazi
qliikozuriya adlanib, norma haddindon daha ¢ox olduqda (9,44-9,99 mmol/) bas verir. Qanda
gliikkozanin gatiligi 10 mmol/-a barabar oldugda osmotik tozyiq yiiksalir, hiperglikemiya vo asidoz
bas verir. Gargin fiziki is zaman1 ganda sokorin miqdari artir.

Hiperglikemiya patoloji va fizioloji hallarda miisahids olunur.

Miixtalif xastoliklordo — sokarli diabet, hipofizar xostaliklor, boyrakiistii vozinin siglori,
galxanabanzar vazinin hiperfunksiyasi, markazi sinir sisteminin tizvi zadsalonmalori, beyin gan
dovraninin pozulmalari, qaraciyarin iltihabi vo ya degenerativ xarakterli xastaliklori
hiperglikemiya ilo misayist olunur. Fizioloji hiperglikemiya va gliikkozuriya olamatlori ¢oxlu
miqdarda sokar gabulu naticasinds va psixoemosional gorginlik soraitinds asabi insanlarda yarana
bilir.

Demoli, saglam vo XaSto insanlarin ¢ox miqdarda sokar gobul etmasi onlarin ganinda
sokorin miqdarina miixtalif doracads tasir gostorir. Belo halda saglam insanlarda siiratlo téronan
alimentar hiperqlikemiya zamani qanda sokarin saviyyasi yiiksok olub, tez bir zamanda azalaraq
norma haddine yaxinlasir. Sokarli diabetin "gizli" formasi olan insanlarin ganinda sokar tadrican
daha yiiksok Saviyyays qalxir, uzun miiddatdon sonra nisbaton zoif siiratlo ovvalki (ilkin)
saviyyasina ¢atir. Sokarli diabetin "gizli" formasini miiayyan etmak tigilin klinik laboratoriyalarda
aparilan funksional siaqlardan biri "sakar yiikii" sinagidir. "Sokar yiikii" simnagi sokarli diabet
Xastoliyi olan insanlarda aparildigda ganda sokorin miqdarinin xiisusilo yiiksok Saviyyoyo
qalxmas1 miisahids olunur. Belo Xastalara sinagin gedisino goro onlara acqarina 50 vo ya 100 g
qliikoza igirdilir (sokil 7.8.).

Hipoglikemiya endokrin vazilarin zodalonmosi — galxanabanzar vozinin hipofunksiyas,
boyrokiistii vozinin xronik ¢atigsmazligi, moadoalt1 vozinin hiperfunksiyasi, hipofizin 6n paymnin
total ¢atismazligi ilo alagadardir.

Achiq, gorgin fiziki is zamam da hipoglikemiya toronir. Insuloma (Langerhans
adaciglarmin  B-hiiceyralorindo  téronan siglori), floridzin, monoyodasetat (heksokinaza
fermentinin inaktivatorlari), glikogenozlar va zaharlonmolor da hipoglikemiyaya sabab olur.
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Sokar yiikii sinaginin qrafik tasviri;
1. saglam $oXs;
2. sokarli diabetin gizli formasi;

3. sokarli diabetin askar formas.

Karbohidrat metabolizminin irsi
xastaliklorino fruktozuriya, fruktozaya garst doziilmazlik vo qalaktozemiya da aid edilir.

Qlikogen miibadilasinin pozulmalari. Qlikogenin sintez vo ya par¢alanmasini kataliz
edon fermentlorin foalliglarinin irsi olaraq ¢atismazligi, yaxud olmamasi, elaca do bu fermentlorin
tonziminin pozulmasi ilo slagadar pozulmalarin bir qrupu glikogen toplanma xastsliklori adi
altinda birlosdirilmisdir.

Klinik alamatlorine gora glikogenozlar 3 qrupa boliiniir:

% qaraciyar;
ozolo;

% yayilmis (qarisiq) qlikogenozlar.

I nov qaraciyar glikogenozunun — Girke Xastaliyinin sobobi qlitkkoza-6-fosfataza
fermentinin ¢atismazlhigidir. Fermentin ¢atismazligi hesabina hiiceyralords artiq miqgdarda
qliikoza-6-fosfat toplanir. Bu iso glikogenoliz prosesina longidici tosir gostorir. Xasto usagin
hoyatinin ilk ilindan etibaron xastaliyin olamatlori baslayir. Sonra tadricon garaciyar va boyroklor
(oksar hallarda) boyiiyiir, boy inkisafi langiyir. Hipoglikemiya ilo olagoedar qicolmalar, ganda
piroiiziim va siid tursularinin miqdarinin artmasi, adrenalin vo glitkagon hormonlar yeridildikdo
hiperglikemiyanin téronmamasi vo buna baxmayaraq, siid tursusunun miqdarinin artmasi da Girke
xastaliyinin slamatlarindandir.

Pompe Xxastaliyi (qlikogenozun II noviil) yayillmis glikogenoza aid olub, xaStonin biitiin
organ vo toxumalarinda qlikogenin toplanmasi ilo tozahiir edir. Xastoliyin yaranma sababi
lizosomlarda turs a-qlikozidaza (y-amilaza, a-1,4-qlikozidaza) fermentinin foalliginin azlig1 vo ya
he¢ olmamasidir. Foaliyyotds olan ozalolar, xiisusils iirok azolasi xastalik zamani hipertrofiyaya
maruz qalir, qaraciyar nisbaton az boyiiyiir, ozalo zoifliyi miisahido edilir.

Qlikogenozun V novii — Mak-Ardl xastaliyi ozalo glikogenozuna aid olub, azalalorda
fosforilaza fermentinin olmamasi sobabindon bas verir. Noticads ozalo gqlikogeninin pargalanmasi
¢atinlasir. Ozalo zaifliyi, tez yorulma, yiingiil isdon sonra tangnafaslik va tirak doyiinma xastaliyin
Klinik slamatlarindandir. ©zals glikogenozu — hayati tohliiks toratmir vo digar glikogenoz novlori
ilo miiqayisada xastolik yiingiil kegir. Ozalo glikogenozunun agir formalarina nadir hallarda rast
galinir vo bu zaman xastalar yalniz 30 yasinadok yasayirlar.

Qlikozidozlar. Heteropolisaxaridlor vo karbohidratlarin basqa {izvi maddalorlo amalo
getirdiklori komplekslor — glikoproteinlar, glikolipidler, lipopolisaxaridlor organizmds fasilssiz
olaraq, parcalanir vo sintez edilorak yenisi ilo avozlonilir. Pargalanma reaksiyalar1 bir-birindon
tosir etdiklori rabitoys qars1 spesifikliklorine gora forglonon miixtalif név endo- Vo
ekzoqlikozidazalar qrupuna aid olan qlikozidazalar1 va qlikozidazalarin sintezinin pozulmasi ilo
toranan irsi xastaliklor glikozidozlar adlanir. Qlikozidazalara aid olan miixtalif fermentlarin
foalliginin az olmasi vo ya olmamasi ila alagodar xeyli irsi xastolik agkar edilmisdir. Hiiceyralorda
hidrolizi pozulan hor hansi bir karbohidratin (irimolekullu) artiq miqdarda toplanmasi bels
qlikozidozlarin inkisafinin asasini togkil etdiyi ligiin bu xastalikloro "toplanma xastaliklori™ do
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deyilir. Bir gayda olarag, bu maddslarin lizosomlarda toplanmasi tadricon toxumanin distrofiyasi
ila naticalonir.

Qlikozidozlara (qglikolipidoz) aid olan irsi xastsliyin bir ndviiniin — amavrotik idiotiya
xastaliyinin ilk dofa klinik shamiyyatini ingilis alimi W.Tay (1881) vo amerikali nevropatoloq
B.P.Sakhs (1887) tosvir etdiklari iigiin hazirda bu xastaliys Tey-Saks xastaliyi do deyilir.

Qlikozidozlarin bir novii olan mukopolisaxaridozlar qlilkozaminglikanlarin hidrolizini
kataliz edon fermentlorin irsi qiisurlar ilo slagadar xastaliklordir.



