
. ТРИАSИЛГЛИSЕРИНЛЯРИН ВЯ  
ФОSФОЛИПИДЛЯРИН БИОSИНТЕЗИ 

 
Триаsилглиsеринлярин вя фоsфолипидлярин метаболизми бир-бириля ялагядардыр. Щям фоsфолипидлярин, 

щям дя триаsилглиsеринлярин sтруkтур kомпонентляри организмя щязм sиsтеми ваsитяsиля дахил олур; 
баьырsаглардан sорулмуш липид мономерляриндян баьырsаг диварынын епител щцъеyряляриндя вя 
гиsмян организмин диэяр тохумаларында yени триаsилглиsеринляр вя фоsфолипидляр sинтез едилир (II cild, 
4.3-cü bölməyə baxın). Бунунла бирлиkдя, липидлярин бцтцн нювляри организмдя мцsтягил sурятдя 
sинтез едиля биляр. Онларын биоsинтезинин липид мономерляринин (kомпонентляринин) ямяля 
эялмяsиндян sонраkы мярщяляляри реsинтез проsеsи иля еyни механизмляр цзря щяyата kечир. 

Ганда фоsфолипидлярин гатылыьынын sабит sявиyyядя sахланылмаsы яsаsян гараъиyярин фунksиyаsы 
иля ялагядардыр. Чцнkи, фоsфолипидляр башлыъа олараг, гараъиyярдя sинтез едилир. Бюyряk, язяля вя 
sинир тохумаларында да мцяyyян гядяр фоsфолипид sинтез едилир, лаkин бу тохумаларда sинтез едилян 
фоsфолипидляр гана kечмир. Лаkтаsиyа дюврцндя, sцд вязиляриндя дя фоsфолипид sинтез едилир вя sцдля 
бирлиkдя организмдян хариъ олур.  

Фоsфолипидлярин sинтези щцъеyря мембранларынын yениляшмяsи иля мцшаyият олунур. Бу 
бирляшмялярин sинтезинин илk мярщяляляри триаsилглиsеринлярин sинтези иля еyнидир. Yухарыда мялумат 
верилдиyи kими, триаsилглиsеринлярин биоsинтези (вя yа реsинтези) заманы 2 молеkул аsил-KоА (пиy 

туршуsунун «аkтивляшмиш» формаsы) иля -глиsерофоsфатын гаршылыглы тяsири нятиъяsиндя фоsфатид 
туршуsу ямяля эялир. Бундан sонра фоsфатид туршуsу фоsфатидатфоsфощидролаза ферментинин тяsириня 
уьраyıb, фоsфат туршуsу галыьындан азад олур вя диаsилглиsериня чеврилир; диаsилглиsерин иsя диаsилгли-
sеролаsилтранsфераза ферментинин тяsири алтында yени аsил-KоА молеkулу иля бирляшиб, триаsилглиsериня 
чеврилир. Бу проsеs триаsилглиsеринлярин реsинтези иля там уyьун эялдиyиня эюря, бурада щаггында бящs 
едилян реаksиyаларын yалныз sхематиk тяsвирини вермяkля kифаyятлянириk  

 
Фоsфолипидлярин вя триаsилглиsеринлярин биоsинтезинин yоллары yа фоsфатид туршуsунун, yа да 

диаsилглиsеринин ямяля эялдиyи мярщялядя бир-бириндян аyрылыр. Белялиkля, фоsфолипидлярин 
биоsинтезиндя 2 yол аyырд едилир.  Б и р и н ъ и   y о л  цзря эедян проsеsдя фоsфатид туршуsундан 
фоsфолипидлярин 2 нювц – фоsфатидилsерин вя фоsфотидилинозит sинтез едиля биляр. Бу проsеsлярин илk 

мярщяляsиндя фоsфатид туршуsу sитидинтрифоsфатла (SТФ) реаksиyаyа эирib, SДФ-диаsилглиsериня чеврилир 

(ялавя мящsул kими пирофоsфат туршуsу аyрылыр), нювбяти мярщялядя иsя SДФ-диаsилглиsеринин sеринля 
вя yа инозитля реаksиyаsы нятиъяsиндя, мцвафиг олараг, yа фоsфатилдилsерин, yа да фоsфатидилинозит 
ямяля эялир. 

Фоsфолипидлярин биоsинтезинин  и k и н ъ и  y о л у  триаsилглиsеринлярин биоsинтез yолундан 
диаsилглиsеринлярин ямяля эялдиyи мярщялядя аyрылыр. Бунунла да щаггында sющбят ачылан 2 
метаболизм yолу бир-бириндян фярглянир. Биринъи yолда яввял диаsилглиsеринин аkтив формаsы (SДФ-
диглиsерин) ямяля эялир. Иkинъи yолда иsя ади диаsилглиsерин азот яsаsларынын, yяни холинин вя yа 
етаноламинин аkтив формалары иля (SДФ-холин вя yа SДФ-етаноламин) реаksиyаyа эирир. Белялиkля, 
фоsфолипидлярин биоsинтезинин иkинъи yолу фоsфатидилхолинин вя yа фоsфатидилетаноламинин sинтези иля 
баша чата биляр. Бу заман диаsилглиsерин холинин аkтив формаsы (SДФ-холин) иля реаksиyаyа эирярsя, 
фоsфатидилхолин, етаноламинин аkтив формаsы (SДФ-етаноламин) иля реаksиyаyа эирярsя, фоsфатидил-
етаноламин ямяля эялир. Геyд етмяk лазымдыр kи, фоsфатидилsерин, фоsфатидилетаноламин вя фоsфо-
тидилхолинин биоsинтези араsында ялагя вардыр. Беля kи, фоsфатидилsеринин тярkибиндя олан sерин галыьы 
деkарбоksилляшмя реаksиyаsына уьраyыб, етаноламин галыьына, фоsфатидилетаноламинин тярkибиндяkи 
етаноламин галыьы иsя метилляшмя реаksиyаsы ваsитяsиля холин галыьына чевриля билир. Бу цsулла орга-
низмин тялабатындан аsылы олараг, фоsфатидилsерин фоsфатидилетаноламиня, sонунъу иsя фоsфатидилхолиня 
чеврилир.  

Гараъиyярдя sинтез едилян фоsфолипидляр ган плазмаsынын зцлаллары иля бирляшмя шяkлиндя 
мцхтялиф орган вя тохумалара нягл едилир вя физиолоjи yениляшмя иля ялагядар парчаланан мембран 
липидляринин yерини тутур. 

Организмдя фоsфолипидлярин sинтези цчцн sярф едилян азот яsаsларынын (холин, етаноламин) щанsы 
мянбялярдян алындыьынын аyдынлашдырылмаsы да биоkимyяви бахымдан мцяyyян ящямиyyятя 
малиkдир. Онларын бир щиssяsи гида маддяляринин тярkибиндян мянимsянилир, диэяр щиssяsи иsя sеринин 
тохумадахили мцбадиляsи нятиъяsиндя ямяля эялир. Sерин гида зцлалларынын даими тярkиб щиssяsидир; 
организм бу туршуну биоsинтез yолу иля дя ялдя едя билир. Тохумаларда sеринин kарбоksилsизляшмяsи 



нятиъяsиндя етаноламин (kоламин) ямяля эялир. Етаноламин иsя метилляшмя yолу иля аsанлыгла 
холиня чеврилир; бу проsеsдя фоsфатидилетаноламинин тярkибиндя олан етаноламин галыьы иштираk едир. 
Етаноламиндян холинин sинтез edilməsində метионинин мцщцм ролу вардыр. Бу аминтуршу метил 
групларынын донору фунksиyаsыны yериня yетирир. Биоkимyяви проsеsлярдя метионинин аkтивляшмиш 
формаsы олан S-аденозилметионин (S-АдМ) иштираk едир. Бу бирляшмя аsанлыгла метил групларыны 
диэяр sубsтратлара вериб, S-аденозилщомоsиsтеиня (S-АдЩ) чеврилир вя yенидян метилляшмя yолу иля 
юз яввялkи вязиyyятини бярпа едя билир. Фоsфолипидлярин тярkибиндя олан етаноламин галыгларынын 
метионин иштираkы иля фоsфатидилхолиня чеврилмяsини sхематиk sурятдя ашаьыдаkы тянлиkля ифадя етмяk 
олар: 

 

 
 

Щомоsиsтеинин метиониня чеврилмяsиндя холинин тохумадахили оksидляшмяsи нятиъяsиндя 
ямяля эялян бетаинин мцщцм ролу вардыр. 



 
 



 
 
Фоsфолипидлярля триаsилглиsеринлярин биоsинтез yоллары араsында рягабят олдуьундан, биринъилярин 

sинтезиня шяраит yарадан бцтцн метаболизм sубsтратлары вя kофаkторлар триаsилглиsеринлярин sинтезини 
вя тохумаларда топланмаsыны лянэидир. Беля маддяляря липотроп амилляр деyилир; sеринин 
деkарбоksилляшмяsи проsеsиндя иштираk едян пиридоksалфоsфат (деkарбоksилазаларын проsтетиk групу), 
метил групларынын донорлары олан метионин, бетаин, билаваsитя фоsфолипидлярин тярkибиня дахил олан 
азот яsаsлары – холин, етаноламин, метил групларынын нягледилмяsиндя kофермент kими иштираk едян 
sианkобаламин вя фол туршуsу (метилkобаламин вя тетращидрофол туршуsу шяkлиндя) липотроп 
амиллярдир. Гиданын липотроп маддялярля зянэинлиyинин тохумаларда артыг мигдарда триаsилглиsерин 
топланмаsынын (пиy инфилтраsиyаsы) профилаkтиkаsында бюyцk ящямиyyяти вардыр. 

Sфингомиелинлярин биоsинтези. Sинир тохумаsынын мцщцм липидляриндян бири олан 
sфингомиелинлярин биоsинтези цчцн, аралыг sубsтрат kими, sфингозиндян иsтифадя едилир. Sфингозин иsя 
sинир щцъеyряляриндя палмитил туршуsунун аkтив формаsы олан палмитил-KоА-дан вя sериндян sинтез 
едилир. Бу заман sерин тярkибиня kофаkтор фунksиyалы пиридоksалфоsфат дахил олан вя фяаллыьы NADF-
дян аsылы олан sпеsифиk дещидроэеназа ферментинин kатализаторлуьу шяраитиндя деkарбоksилляшмяyя 

уьраyыр, палмитил-KоА иsя 2 щидроэен атому гябул едib, kоензим А-дан аyрылыr və биринъи sубsтратын 

деkарбоksилляшмяsи нятиъяsиндя ямяля эялян етаноламинля бирляшир. Белялиkля, дищидроsфингозин 
sинтез едилир. Нювбяти мярщялядя дищидроsфингозин флавин дещидроэеназаsынын тяsири алтында 
sфингозиня чеврилир (шяkил 4.12). 

Бундан sонра sфингомиелин sинтезинин нювбяти интермедиаты олан sерамид (N-аsилsфингозин) 
sинтез едилир. Sфингозин молеkулунда аsил (цзви туршу) групу sфингозинин амин групу иля бирляшиб, 
sерамидя чеврилир; нящаyят sерамидин SДФ-холинля kонденsаsиyаsы нятиъяsиндя sфингомиелин 
ямяля эялир вя SДФ-холинин тярkибиндя олан sитидин галыьы монофоsфат ефири (SМФ) шяkлиндя азад 
олур. Sерамиддян организмдя глиkоsфинголипидляр (галаkтозилsерамид вя yа sереброзид, 
галаkтозидляр, глиkоsфинголипидляр) sинтез едиля биляр. 

 
 

ХОЛЕSТЕРИН ВЯ ХОЛЕSТЕРИДЛЯРИН МЕТАБОЛИЗМИ 
 
Липидлярин бцтцн яsаs нювляри kими, холеsтерин дя организмдя sинтез едилир. Буна эюря, узун 

мцддят тярkибиндя холеsтерин олмаyан ярзаг маддяляри иля гидаланан шяхsин тохумаларында 
холеsтерин вя холеsтеридлярин мигдары ъцзи дяряъядя азалыр.  

Ган плазмаsында вя лимфада холеsтеринин 70 %-я гядяри ефирляр (холеsтеридляр) шяkлиндя олур. 
Бурада холеsтерин вя холеsтеридляр липопротеин kомплеksляринин тярkибиня дахилдир. Инsанын yашы 
артдыгъа, организмдя олан холеsтеринин дя мигдары артыр. Мяsялян, 1 yашлы ушаьын ган плазмаsында 

холеsтеринин гатылыьы 5010 мг/дл (1,30,25 ммол/) олдуьу щалда, yашлы инsанын ган плазмаsында 

– 20040 мг/дл (5,21,1 ммол/) олур. 
Инsан гиданын тярkибиндян эцн ярзиндя щязм sиsтеми органлары ваsитяsиля 0,3-0,5 г холеsтерин 

мянимsяyир. Организмин тохумаларында иsя 1 г-а гядяр холеsтерин sинтез едилир. Юдцн тярkибиндя 
баьырsаглара эцндя 0,5-0,7 г холеsтерин ифраз едилир вя бу гядяр холеsтерин yоьун баьырsагларда 
kопроsтериня чеврилдиkдян sонра организмдян няъиsля хариъ олур. Организмдян хариъ едилян юд 
туршуsу тюрямяляринин дя гараъиyярдя холеsтериндян sинтез едилдиyини нязяря алsаг, аyдын олар kи, 
организм щязм траkты ваsитяsиля эцндя 1,0-1,4 грама гядяр холеsтерин вя холеsтерин тюрямяляри 
итирир (няъиsля хариъ едилян юд туршуsу тюрямяляринин эцндялиk мигдары 0,5-0,7 г-дыр). Бундан башга, 
дяридя олан пиy вязиляри ваsитяsиля организмдян эцн ярзиндя 0,1 г-а гядяр холеsтерин хариъ олур, 
тяхминян 40 мг-а гядяр холеsтерин иsя sтероид щормонларынын sинтезиня sярф едилир. 

Гида маддяляриндян yалныз щеyван мяншяли ярзаглар инsан организмини холеsтеринля тямин 

едир. Битkилярдя эениш yаyылмыш sтероид нювц – -sитоsтерин инsанын баьырsагларындан sорулмур.  
Холеsтеринин биоsинтези чохмярщяляли биоkимyяви проsеsдир. Тохумаларда бу проsеs цчцн sирkя 

туршуsунун аkтив формаsы олан аsетил-KоА-дан иsтифадя едилир. 



 Холеsтеринин ендоэен sинтезиндя, шярти олараг, 3 мярщяля аyырд едилир:  
1) аsетил-KоА молеkулларындан мевалон туршуsунун ямяля эялмяsи;  
2) мевалон туршуsу молеkулларындан skваленин sинтез едилмяsи; 3) skваленин холеsтериня 
чеврилмяsи.  

Диэяр липидляр kими, холеsтерин дя sитоплазмада sинтез едилир. Бу проsеsин  
I мярщяляsи (мевалон туршуsунун sинтези) аsетил KоА-нын митохондрилярдян sитоплазмаyа нягл 
едилмяsи иля башлаyыр. Бундан ютрц, аsетил-KоА-нын аsетил груплары оksалат-sирkя туршуsу иля бирляшир, 
ямяля эялян лимон туршуsу митохондрилярин мембранларындан kечдиkдян sонра, yенидян kоензим 
А иля реаksиyаyа эирир. Нятиъядя sитоплазмада аsетил-KоА sинтез едилир (бу проsеsин механизми 
щаггында 4.5-ci бюлмяsиндя мялумат верилмишдир). Бундан sонра  
1 аsетил-KоА молеkулунун нювбя иля яввял 2-ъи,  sонра иsя 3-ъц аsетил-KоА молеkулу иля 

kонденsаsиyаsы нятиъяsиндя -щидроksи--метилглутарил-KоА ямяля эялир. Бу туршунун ямяля 

эялмяsиня sябяб олан реаksиyаларын механизми щаггында дярsлиyин 4.4.6-cı башлыглы бюлмяsиндя 

мялумат верилдиyиня эюря, бурада щямин реаksиyаларын yалныз sхематиk тяsвирини веририk:  
 

 
 

Бундан sонра -щидроksи--метилглутарил-KоА фяаллыьы NADF-дян аsылы олан 
щидроksиметилглутарил-KоА-редуkтазанын (ЩМГ-KоА-редуkтаза) тяsири нятиъяsиндя мевалон 
туршуsуна чеврилир:  

 

 
 

Sонунъу реаksиyа холеsтеринин биоsинтези проsеsиндя физиолоjи шяраитдя эериyя дюня билмяyян 
илk реаksиyадыр. Бу реаksиyа заманы бюyцk мигдарда (33,6 kъ/мол) иsтилиk енерjиsи итирилир. 
Реаksиyаны kатализ едян ЩМГ-KоА-редуkтаза ферменти регулyатор фунksиyалы ферментдир. Бу 
ферментин аkтивлиyи холеsтерин биоsинтезинин sцрятини мцяyyянляшдирир.  

Холеsтерин биоsинтезинин II мярщяляsиндя 6 молеkул мевалон туршуsундан s k в а л е н sинтез 
едилир. Бу мярщяля мевалон туршуsунун АТФ ваsитяsиля фоsфорилляшмяsи иля башлаyыр. Бу проsеsин 
яввялиндя мевалон туршуsунун фоsфат ефири (5-фоsфомевалонат) ямяля эялир. Бунун ардынъа yени 
ямяля эялян бирляшмя тяkрарян фоsфорлашыб, мевалон туршуsунун 5-пирофоsфат ефириня чеврилир:  

 



 
 

Бундан sонра 5-пирофоsфамевалон туршуsунун 3-ъц kарбон атому иля бирляшмиш вязиyyятдя 

олан щидроksил групу 3-ъц АТФ молеkулундан аyрылан фоsфат галыьыны юзцня бирляшдирib, фоsфоефир 

рабитяsи ямяля эятирир. Реаksиyанын мящsулу олан 3-фоsфо-5-пирофоsфомевалон туршуsу аsанлыгла 
деkарбоksилляшмя реаksиyаsына уьраyыб, изопентенилпирофоsфата, бу бирляшмя иsя изомерляшяряk, 
диметилаллилпирофоsфата чеврилир. Белялиkля, мевалон туршуsундан диметилаллилпирофоsфатын ямяля 
эялмяsи 3 АТФ молеkулунун маkроерэиk фоsфорил рабитяsинин итирилмяsи иля нятиъялянир.       

      

 
 

Yухардаkы реаksиyаларын sон мящsуллары олан изопентенилпирофоsфат вя диметилаллилпирофоsфат 
kонденsаsиyа реаksиyаsына эириб, тярkибиндя 2 изопреноид галыьы олан эеранилпирофоsфата чеврилир. Бу 
заман пирофоsфат туршуsу галыгларындан бири yени yаранан маддядян аyрылыр. Бундан sонра 
эеранилпирофоsфат yенидян изопентенилпирофоsфатла kонденsаsиyа реаksиyаsына эириб, 3 изопреноид 
галлыьынын тюрямяsи олан фарнезилпирофоsфата чеврилир. 

 



 
Холеsтерин биоsинтезинин иkинъи мярщяляsинин sон реаksиyаsы 2 молеkул фарнезилпирофоsфатын 

редуksиyаyа уьрамагла мцшаyият едилян kонденsаsиyаsындан ибарятдир. Бу реаksиyада 

редуksиyаедиъи (щидроэен атомларынын донору) kими NADFH2 иштираk едир вя пирофоsфат галыглары 
реаksиyа мящsулундан аyрылыр; нятиъядя молеkул зянъири 6 изопреноид галыьындан ибарят олан 
skвален ямяля эялир:  

 

 
 

Холеsтерин биоsинтезинин III мярщяляsиндя skвален политsиkлиk бирляшмя олан ланоsтериня 
чеврилир. Бундан sонра ланоsтерин молеkулу механизмляри щялялиk там аyдын олмаyан 
модифиkаsиyалара уьраyıb, холеsтериня чеврилир. Бу проsеsи тяшkил едян бир sыра биоkимyяви 
реаksиyалар kомплеksи ланоsтерин молеkулунун 3 метил групунун итирилмяsи, yан зянъириндя олан 
доyмамыш рабитянин щидроэенляшмя yолу иля доyмуш рабитяyя чеврилмяsи вя политsиkлиk нцвянин 8 
вя 9-ъу kарбон атомлары араsындаkы иkигат рабитянин yеринин 5 вя 6-ъы kарбон атомлары араsына 
kечмяsи иля нятиъялянир. 

 

 
 

Холеsтерин sинтезиндя skваленин ямяля эялдиyи мярщяляyя гядяр бцтцн биоkимyяви реаksиyалар 
sитоплазмада баш верир. Skвален вя ондан sонра тюрянян метаболитляр sуда щялл олмур. Буна эюря, 
онлар ендоплазматиk шябяkянин мембран тябягяляри араsында миkроsомал оksидляшмя 
ферментляринин тяsири алтында  мцвафиг дяyишиkлиkляря уьраyыр вя бу дяyишиkлиkлярдя онларын 
sтериндашыyыъы зцлалла (SДЗ) бирляшмяляри иштираk едир. SДЗ sтеринлярин щяллолма габилиyyятини артырыр. 

Yухарыда эюsтярилдиyи kими, -щидроksи--метилглутаил-KоА-ны мевалон туршуsуна чевирян 
ЩМГ-KоА-редуkтаза ферменти холеsтерин биоsинтезинин тянзимедиъиsидир. Бу ферментин аkтивлиyи 
фоsфорилляшмя вя дефоsфорилляшмя yолу иля тянзим едилир; ферментин фоsфорилляшмиш формаsы геyри-
аkтивдир. Инsулин щормону ЩМГ-KоА-редуkтаза ферментинин sпеsифиk фоsфатазаsынын фяаллыьыны 



артырмагла, ферментин фоsфорsуз (аkтив) формаsынын ямяля эялмяsиня sябяб олур; глцkагон иsя 
бунун яksиня тяsир эюsтярир, yяни ферментин фоsфатазаsынын аkтивлиyини азалдыр. Белялиkля, инsулин 
холеsтерин sинтезинин sцрятини артырыр, глцkагон иsя бу проsеsи лянэидир. Беля эцман едилир kи, 
холеsтерин вя юд туршулары ЩМГ-KоА-редуkтаза ферментинин sинтезиня бу проsеsи идаря едян эенин 
фунksиyаsыны репреssиyа етмяk yолу иля тяsир эюsтярир.  

Организмдя биоsинтез yолу иля ямяля эялян ендоэен холеsтерин вя гиданын тярkибиндян 
мянимsянилян еkзоэен холеsтерин гиsмян sярбяsт шяkилдя вя гиsмян ефир (холеsтерид) шяkлиндя 
олур. Холеsтеринин пиy туршулары иля бирляшиб, мцряkkяб ефирляря чеврилмяsи 2 мярщялядян ибарят олан 
биоkимyяви проsеsдир. Бу проsеsин биринъи мярщяляsи пиy туршуларынын аsил-KоА-sинтетаза ферменти-
нин тяsири алтында аkтивляшмяsиндян, иkинъи мярщяляsи иsя аsил-KоА-нын тярkибиндяkи аsил групунун 
холеsтерин молеkулунда олан щидроksил групу иля бирляшмяsиндян ибарятдир. Холеsтеринля аsил-KоА 
араsындаkы ефирляшмя реаksиyаsыны холеsтеролаsилтранsфераза ферменти kатализ едир. 

Холеsтерин биолоjи ъящятдян бюyцk ящямиyyяти олан диэяр sтеринлярин (бюyряkцsтц вязи 
щормонлары, юд туршулары, Д витамини вя s.) sинтезиня sярф едиля биляр. Yухарыда эюsтярилдиyи kими, 
инsан организминдя 1 эцн ярзиндя 0,5-0,7 г холеsтерин юд туршуларынын sинтезиня sярф едилир. Бундан 
ютрц холеsтерин щепатоsитлярин ендоплазматиk шябяkяsиндя sпеsифиk щидроksилазалар ваsитяsиля оksид-
ляшдирилир; нятиъядя холеsтерин молеkулунун политsиkлиk нцвяsиндя 7-ъи вя 12-ъи kарбон атомларына 

-вязиyyятиндя 2 щидроksил групу ялавя едилир вя молеkулун yан зянъири гыsалыр. Бу проsеsдя иштираk 

едян бцтцн ферментляр sитохром P450-нин изозимляри олуб, молеkулyар оksиэен (O2) вя NADFH2-
нин иштираkы шяраитиндя фяалиyyят эюsтярир. Холеsтерин молеkулунда ашаьыдаkы sхемля ифадя едилян 

дяyишиkлиyи тюрядян 7--щидроksилаза ферменти юд туршулары sинтезинин регулyаsиyаедиъиsидир.  
 

 
 

7--щидроksилаза ферментинин фяаллыьы фоsфорилляшмя вя дефоsфорилляшмя yолу иля тянзим едилир. 

ЩМГ-KоА-редуkтаза ферментиндян фяргли олараг, 7--щидроksилаза ферментинин фяаллыьы фоsфо-
рилляшмя нятиъяsиндя артыр, дефоsфорилляшмя заманы иsя азалыр. Холеsтерин бу ферментин sинтезини 
мцвафиг эенин транskрипsиyаsыны индуksиyа етмяk yолу иля артырыр, юд туршулары иsя щямин эенин 

транskрипsиyаsыны репреssиyаyа уьрадыр. Галханабянзяр вязи щормонлары 7--щидроksилаза 

ферментинин sинтезини артырыр, еsтроэенляр иsя азалдыр. Буна эюря, гадынларда юддашы хяsтялиyиnə 

kишилярдяkиня ниsбятян бир нечя дяфя чох раsт эялинир.  
Холеsтеринин артыг щиssяsи организмдян юд yоллары ваsитяsиля хариъ едилир. Гараъиyярдян юдцн 

тярkибиндя баьырsаглара тюkцлян холеsтеринин яsаs щиssяsи баьырsаг баkтериyаларынын ферментляри 
ваsитяsиля редуksиyа едилиб, kопроsтериня чеврилир; kопроsтерин баьырsаглардан sорулмур вя няъиsин 
тярkибиндя ифраз едилир. Лаkин баkтериyаларын тяsириня мяруз галмаyан холеsтеринин бир щиssяsи назиk 
баьырsаглардан sорулур. 

 



ЛИПИД МЦБАДИЛЯSИНИН НЕYРОЕНДОKРИН ТЯНЗИМИ 
 
Мярkязи sинир sиsтеми (МSS) липид мцбадиляsиня тянзимедиъи тяsир эюsтярир. Беyин 

yарымkцряляринин габыьы пиy тохумаsына щям МSS-нин ашаьы шюбяляринин, о ъцмлядян веэетатив 
sинир sиsтеминин иштираkы иля, щям дя ендоkрин sиsтем ваsитяsиля тяsир эюsтяря биляр. Пиy 
тохумаларынын трофиkаsында веэетатив sинир sиsтеминин мцщцм ролу вардыр. Узун мцддят sцрян 
емоsионал sтреss вязиyyяти щям гана ифраз едилян адреналин ваsитяsиля, щям дя sимпатиk sинир лифляри 
ваsитяsиля пиy тохумаsынын трофиkаsына тяsир эюsтяряряk, бу тохумаларда топланан yаьларын 
sяфярбярлиyиня вя арыгламаyа sябяб олур. Адреналин вя норадреналин триглиsеринлипаза ферментинин 
фяаллыьыны артырмагла, пиy тохумаларында липолиз проsеsини sцрятляндирир; бу, адреналинин тяsири 
нятиъяsиндя аденилаттsиkлаза ферментинин фяаллыьынын артмаsы иля ялагядардыр. Ады чяkилян фермент 
пиy щцъеyряляриндя тsиkлиk АМФ-ин мигдарыны артырмагла, триглиsеринлипаза ферментинин kиназаsыны 
фоsфорлашдырыр; нятиъядя триглиsеринлипаза ферменти фоsфорилляшмя yолу иля аkтив формаyа чеврилир. Бу 
иsя липолиз (липидлярин sяфярбярлиyи) проsеsини sцрятляндирир. 

Пиy тохумаларынын трофиkаsы щипоталамуsун вязиyyятиндян дя аsылыдыр. Щеyванларда 
щипоталамуsун вентромедиал нцвяляринин зядялянмяsи пиyлянмя иля, латерал нцвяляринин 
зядялянмяsи иsя шиддятли арыглама иля мцшаyият едилир. Беyин мядяъиkляриня щава yеридилмиш 
довшанын ганында kетон ъиsимъиkляринин гатылыьы артыр. Пиy тохумаsыны иннерваsиyа едян sинир лифляри 
зядяляндиkдя онларда липидлярин топланмаsы sцрятлянир. Бу, пиy тохумаларынын sимпатиk иннерваsи-
yаsынын позулмаsы иля изащ едилир.  

Липид мцбадиляsинин тянзиминдя мцхтялиф дахили sеkреsиyа вязиляринин (щипофиз, мядяалты вязи, 
бюyряkцsтц вязи, ъинsиyyят вязиляри, галханабянзяр вязи) мцщцм ролу вардыр. Щипофизин юн паyынын 
щормонлары липидлярин пиy деполарындан sяфярбярлиyини вя kетоэенез проsеsини sцрятляндирир. Онларын 
тяsири нятиъяsиндя пиy деполарында пиyлярин мигдары азалыр, ганда иsя липидлярин гатылыьы артыр. 
Sоматотроп щормонун (SТЩ) щиперsеkреsиyаsы липолиз проsеsини sтимулyаsиyа едир вя ганда пиy 
туршуларынын мигдарыны артырыр; SТЩ sеkреsиyаsынын азалмаsы иsя пиy тохумаларында чохлу мигдарда 
пиy топланмаsына sябяб олур. Адреналин вя глцkагон пиy тохумаларында липолиз проsеsини 
sтимулyаsиyа едир (триглиsеринлипаза ферментини аkтивляшдирмяk yолу иля), инsулин иsя бу проsеsин 
яksиня тяsир эюsтярир. Бюyряkцsтц вязинин габыг маддяsинин щормонлары (глцkоkортиkоидляр) 
липоэенез вя kетоэенез проsеsлярини sцрятляндирир. Галханабянзяр вязи щормонлары (тироksин вя 
триyодтиронин) иsя ганда липидлярин (хцsуsян холеsтеринин) мигдарыны азалдыр; бу вязинин 
щипофунksиyаsы пиyлянмяyя sябяб олур. Ъинsиyyят вязиляринин щипофунksиyаsы пиy деполарында 
пиyлярин топланмаsына sябяб олур. Kаsтраsиyа едилмиш щеyванларда баш верян пиyлянмя мящз 
ъинsиyyят вязиляринин липолиз проsеsиня тяsиринин арадан галхмаsы иля изащ едилир. Лаkин бу вязилярин 
липоэенез вя липолиз проsеsляриндяkи ролунун kонkрет механизмляри щялялиk там 
аyдынлашдырылмаyыб.  

 



ЛИПИД МЦБАДИЛЯSИНИН ПОЗУЛМАЛАРЫ 
 

Липидлярин щязминин вя баьырsаглардан sорулмаsынын позулмаsы 
 
Липидлярин щязми яsаsян мядяалты вязи ширяsиндя олан липазанын фяаллыьындан аsылыдыр. Лаkин бу 

проsеsдя юдцн дя мцщцм ролу вардыр. Буна эюря, щям мядяалты вязи ширяsинин, щям дя юдцн 
sеkреsиyаsынын позулмалары липидлярин щязмини вя баьырsаглардан sорулмаsыны нязярячарпаъаг 
дяряъядя азалдыр. 

Мядяалты вязи ширяsинин баьырsаглара sеkреsиyаsыны позан хяsтялиkляр няъиsдя yаьларын 
мигдарынын kяskин sурятдя артмаsы иля мцшаyият едилир. Буна sтеатореyа деyилир.  

Мядяалты вязи ширяsинин sеkреsиyаsынын позулмаsы иля нятиъялянян хяsтялиkляр анаданэялмя вя 
газанылма ола биляр. Анаданэялмя хяsтялиkляря, мядяалты вязинин аплазиyаsыны, щипоплазиyаsыны вя 
фиброзуну миsал эюsтярмяk олар. Бунлардан мядяалты вязи фиброзуна ниsбятян чох раsт эялинир. Бу, 
аутоsом-реsеssив yолла няsля верилян ирsи хяsтялиkдир; хяsтялиk заманы мядяалты вязинин sелиk ифраз 
едян щцъеyряляринин ширяsи yцksяk юзлцлцyя малиk олур. Бунун нятиъяsиндя тядриъян вязинин 
паренхимаsы неkрозлашыр. Yашлы шяхsлярдя панkреаs мяншяли sтеатореyаyа, kяskин вя хрониk 
панkреатитляря, щямчинин мядяалты вязи ахаъаьынын тутулмаsы kими проsеsляря дя тяsадцф едилир. 

Юд ахаъаьынын тутулмаsы, холеsиsтит (юд kиsяsинин илтищабы), юд sеkреsиyаsынын позулмаsы иля 
ялагядар олан бязи гараъиyяр хяsтялиkляри (мяsялян, инфеksион щепатит) заманы yаьларын щям щязми, 
щям дя sорулмаsы азалыр. Юд sеkреsиyаsы азалдыгда липидлярин емулsиyалашмаsы позулдуьуна вя 

липазанын yаьлара тяsири зяифлядиyиня эюря, baъırsaqlarda триаsилглиsеринлярin çox hissəsi щидролиз 

реаksиyаsыna uьramır vя щидролиз nəticəsində sərbəst hala keçmiş пиy туршуларынын da баьырsаглардан 

sорулмаsы позулур. Чцнkи, онларын sорулмаsы баьырsаг мющтявиyyатында kифаyят гядяр юд 
туршуларынын олмаsындан аsылыдыр. Беля щалларда няъиs бозумтул-аь рянэдя олур, онун тярkибиндя 
чохлу мигдарда щидролиз едилмямиш yаьлар вя цзви туршулар ашkар едилир. Бу sимптомоkомплеksя 
ахолиyа, беля няъиsя иsя ахолиk няъиs деyилир. 

Бязи баьырsаг хяsтялиkляри (kяskин ентероkолит, дизентериyа, баьырsаг вярями вя s.) заманы гида 
маддяляринин щязм траkтында щяряkяти sцрятлянир вя баьырsаг диварынын sелиkли гишаsында анатомиk 
дяyишиkлиkляр тюрянир kи, бунлар да липид щидролизи мящsулларынын sорулмаsынa mənfi təsir göstərir. 

Гида маддяляринин тярkибиндян yаьларын вя диэяр липидлярин тамамиля чыхарылмаsы yолверилмяз 
щалдыр. Чцнkи, бу заман организм yаьларда щялл олан витаминлярдян (А, Д, Е, K витаминляри) вя 
явязедилмяз yаь туршуларындан (линол, линолен вя арахидон туршулары) мящрум олур. Организм бу 
бирляшмяляри липидлярин баьырsаглардан sорулмаsынын позулмаsы иля ялагядар олан патолоjи проsеsляр 
заманы да мянимsяyя билмир. Буна эюря, гараъиyяр вя юд yолларынын хяsтялиkляри чох вахт yаьда 
щялл олан витаминлярин щиповитаминозларына мяхsуs олан яламятлярля мцшаyият едилир.  

 



Липидлярин тохумалара нягл едилмяsинин позулмалары 
 
Липидляр баьырsаглардан тохумалара ган вя лимфа ваsитяsиля нягл едилир. Пиy деполарындан 

липидлярин гараъиyяря вя диэяр тохумалара дашынмаsында ган дювранынын бюyцk ящямиyyяти вардыр. 
Баьырsаглардан гана вя лимфаyа kечян липидляр хиломиkронлар шяkлиндя олур. Дяриалты пиy 
тябягяsинин, аьъиyярлярин вя sцмцk илиyинин липидляри ефирляшмямиш пиy туршулары шяkлиндя sяфярбяр 
едилир, гараъиyярдян иsя гана мцхтялиф sыхлыглы липопротеинляр kечир.  

Липидлярин тохумалара нягл едилмяsинин позулмаsы иля ялагядар олан патолоjи проsеsлярин ян 
чох раsт эялинян яламятляри щиперлипемиyа вя тохума липидозларыдыр. 

Щ и п е р л и п е м и y а  ады алтында ганда липидлярин гатылыьынын артмаsы нязярдя тутулур. Нормал 

щалда ганда липидлярин цмуми гатылыьы 4-8 г/ олур; триаsилглиsеринляр 0,5-2,1 ммол/ (1-2 г/); 
фоsфолипидлярин цмуми гатылыьы  

2,0-3,5 ммол/, холеsтеринин цмуми мигдары иsя 4,0-10,0 ммол/ ола биляр; плазма холеsтеринин 
цмуми мигдарынын 1/3 щиssяsи sярбяsт, 2/3 щиssяsи иsя бирляшмиш (холеsтерин ефирляри) шяkлиндя олур.   

Щиперлипемиyалар инkишаф механизмляриня эюря 3 група бюлцнцр: 1) алиментар щиперлипемиyа; 
2) ретенsион щиперлипемиyа; 3) нягледилмя щиперлипемиyаsы. 

Алиментар щиперлипемиyа – гиданын тярkибиндя организмя гыsа вахт ярзиндя бюyцk мигдарда 
yаь дахил олмаsы нятиъяsиндя тюрянир вя гида гябулундан sонраkы дюврдя аsанлыгла арадан галхыр. 
Гараъиyярин вя пиy деполарынын ганда олан хиломиkронлары sцрятля гябул едяряk, дяyишиkлиyя 
уьратмаsы алиментар щиперлипемиyанын узун мцддят давам етмяsиня имkан вермир.  

Ретенsион щиперлипемиyа (латынъа: retentio – лянэитмяk) триаsилглиsеринлярин гандан тохумалара 
зяиф sцрятля kечмяsи нятиъяsиндя тюрянир. Мяsялян, ганда щепаринин мигдары азалдыгда 
липопротеинлипаза ферментинин фяаллыьы зяифляyир. Бу заман липопротеинлярин тярkибиндя олан 
триаsилглиsеринляр пиy щцъеyряляриня чятинлиkля kечир. Атероskлероз, миksюдема вя еssенsиал 
щиперлипемиyа (яsаs яламяти щиперлипемиyадан ибарят олан ирsи хяsтялиk) заманы мцшащидя едилян 
щиперлипемиyанын ямяляэялмя механизминдя ган липидляринин щцъеyряляря дахил олмаsынын 
позулмаsы щялледиъи рол оyнаyыр.   

Нягледилмя щиперлипемиyаsы – пиy деполарында триаsилглиsеринлярин щидролизинин sцрятлянмяsи вя 
ефирляшмямиш пиy туршуларынын бюyцk мигдарынын гана kечмяsи нятиъяsиндя тюрянир. Буна 
гараъиyярдя глиkоэенин kяskин sурятдя азалмаsы (аълыг, емоsионал sтреss, шяkярли диабет вя s.) 
sябяб ола биляр. Efirləşməmiş piy turşularının пиy тохумаларындан sяфярбяр едилмяsиня щипофизин 
адреноkортиkотроп вя sоматотроп щормонлары, адреналин, глцkагон вя тироksин sябяб ола биляр. Ады 
чяkилян щормонлар щцъеyряляря аденилаттsиkлаза-тsиkлиk АМФ sиsтеми ваsитяsиля тяsир эюsтярир вя 
тохумадахили липолиз проsеsинин тянзимедиъи ферменти олан триглиsеринлипазаны аkтивляшдирирляр. 

Липидляр щидрофоб хаssяли маддяляр олдугларына эюря, ганын тярkибиндя sярбяsт мящлул 
шяkлиндя гала билмирляр. Гараъиyярдян гана kечян липидляр бир гаyда олараг, зцлалларла kомплеks 
шяkлиндя олур вя бу зцлалларын sаyяsиндя плазмада sуsпензиyа шяkлиндя галырлар. Ганда липидлярин 
бцтцн формаларынын гатылыьы еyни вахтда арта биляр. Лаkин чох вахт онларын мцхтялиф нювляринин 
аyрылыгда артымы мцшащидя едилир (мяsялян, щиперхолеsтеринемиyа, щипертриглиsеринемиyа вя s.). 

Sябябляриня эюря, щиперлипопротеинемиyаларын е k з о э е н  вя  е н д о э е н  нювляри аyырд 
едилир. Алиментар щиперлипемиyа еkзоэен мяншяли щиперлипемиyа hesab edilir. Ендоэен мяншяли щи-
перлипемиyалара ган липидляринин дашыyыъыsы олан аполипопротеинлярин вя yа липид мцбадиляsиндя 
иштираk едян ферментлярин ирsи гцsурлары нятиъяsиндя тюрянян щиперлипемиyалары миsал эюsтярмяk 
олар. Чох вахт щиперлипемиyалар иkинъили олараг, липид мцбадиляsинин тянзимедиъи механизмляринин 
позулмаsы, еkзоэен амиллярин тяsири вя диэяр sябяблярдян инkишаф едир. Бцтцн щалларда липид 
мцбадиляsинин позулмалары ган липопротеинляринин гатылыьынын бу вя yа диэяр иsтигамятдя дяyишмяsи 
иля тязащцр едир.  

Фредриksон вя ямяkдашларынын (1965) тяsнифатына эюря, щиперлипопротеинемиyаларын 5 типи аyырд 
едилир. 

Щиперлипопротеинемиyанын I типи (щиперхиломиkронемиyа) – ган плазмаsында хиломиkронларын 

артмаsы иля хараkтеризя едилир; еyни заманда - вя -липопротеинлярин мигдары азала биляр; триаsил-
глиsеринлярин мигдары нормал щцдудлардан 8-10 дяфя артыг олур, холеsтеринин гатылыьы иsя 
нязярячарпаъаг дяyишиkлиyя уьрамыр.  

Щиперлипопротеинемиyанын II типи (щипер--липопротеинемиyа) – плазмада -липопротеинлярин 



гатылыьынын нормал эюsтяриъилярдян 1,5-2 дяфя артыг олмаsы иля хараkтеризя едилир; еyни заманда 

холеsтеринин дя мигдары нормадан артыг олур. Тибби ядябиyyатда -липопротеинлярин 
аполипоротеининин ирsи чатышмазлыьы иля ялагядар олан хяsтялиk щалы да геyдя алынмышдыр. 
Щиперлипопротеинемиyанын II типи атероskлерозун sцрятли инkишафы иля хараkтеризя едилир.  

Щиперлипопротеинемиyанын III типи (диs--липопротеинемиyа) - плазмада геyри-ади тярkибли вя 

формалы -липопротеинлярин ашkар едилмяsи иля хараkтеризя едилир; холеsтеринин вя триаsилглиsеринлярин 

гатылыьы нормал эюsтяриъилярдян 2-5 дяфя артыг олур; плазма -липопротеинляринин тярkибиндя 

холеsтеринин мигдары щяддиндян артыг олур; геyри-ади формалы -липопротеинлярин ямяля эялмяsи ирsи 
амиллярля изащ едилир. Щиперлипопротеинемиyанын бу типи таъ дамар атероskлерозу иля ялагядар олан 
kардиоskлероз заманы ниsбятян чох мцшащидя едилир.  

Щиперлипопротеинемиyанын IV типи (щиперпре--липопротеинемиyа) – ган плазмаsында пре--

липопротеинлярин вя триаsилглиsеринлярин мигдарынын артмаsы, -липопротеинлярин гатылыьынын нормал, 
хиломиkронларын иsя аз олмаsы иля хараkтеризя едилир; плазмада холеsтеринин гатылыьы нормал вя yа 
бир гядяр артмыш олур. Щиперлипопротеинемиyанын бу нювцня yашлы шяхsлярдя ниsбятян чох раsт 
эялинир; диабет, пиyлянмя вя цряyин ишемиyа хяsтялиkляри дя бу типли щиперлипопротеинмиyа иля 
мцшаyият едиля биляр.   

Щиперлипопротеинемиyанын V типи хяsтянин ганында пре--липопротеинлярин вя хиломиkронларын 
еyни заманда артмаsы иля хараkтеризя едилир. Бундан ялавя, плазмада холеsтеринин вя триаsилглиsе-
ринлярин дя гатылыьы артыр. Бязян бу хяsтялярдя эизли шяkярли диабет олур, цряyин ишемиyа 
хяsтялиkляриня иsя надир щалларда раsт эялинир.  

Щиперлипопротеинемиyаларын yухарыда изащ едилян kлиниk типляринин лаборатор эюsтяриъиляри 4.13-
ъц шяkилдя тяsвир едилмишдир. 

Иkинъили щиперлипопротеинемиyалар тохумаларда липид метаболизминин вя онун тянзимедиъи 
механизмляринин позулмаsы нятиъяsиндя тюрянир. Беля дяyишиkлиkляря щипотироидизм, шяkярли диабет, 
гараъиyяр хяsтялиkляри, алkощолизм вя б. хяsтялиkляр заманы раsт эялинир. Ирsи щиперлипемиyалара 
щиперхиломиkронемиyаны вя аиляви щиперхолеsтеринемиyаны миsал эюsтярмяk олар. 

Ирsи щиперхиломиkронемиyа  л и п о п р о т е и н л и п а з а  ферментинин sинтезинин ирsи позулмаsы 
иля ялагядар олан надир хяsтялиkдир. Хяsтялярдя бу ферментин фяаллыьы sаьлам шяхsлярдяkиня 
ниsбятян бир нечя дяфя аз олур. Буна эюря, ганда хиломиkронларын мигдары артыр; липидлярин мцхтялиф 
нювляриндян –  yаьларын (триаsилглиsеринлярин) гатылыьы нормал эюsтяриъиляря ниsбятян 10-40 дяфя, 
холеsтеринин гатылыьы иsя азаъыг артыг олур. Беля хяsтялярин ган sеруму аьымтыл рянэдя эюрцнцр. 
Хяsтялиk чох вахт панkреатитля (мядяалты вязи илтищабы) аьырлашыр. Гидада yаьларын мигдарынын 
kяskин sурятдя (25 г-а гядяр) азалдылмаsы хяsтялиk яламятляринин арадан галхмаsына sябяб олур.  

Аиляви щиперхолеsтеринемиyа (вя yа -липопротеинемиyа) ниsбятян тез-тез тяsадцф едилян ирsи 
хяsтялиkдир. Хяsтялиyя щяр 200 няфярдян бириндя раsт эялинир. Бу хяsтялиk заманы организмдя олан 
ирsи чатышмазлыг ашаьы sыхлыглы липидлярин (АSЛ) щцъеyряляря дахил олмаsынын вя kатаболизминин 
лянэимяsи иля ялагядардыр. Бунун нятиъяsиндя ганда АSЛ-ин вя холеsтеринин гатылыьы yцksяk олур. 
Хяsтялиk заманы тохумалара чохлу мигдарда холеsтерин чюkцр; холеsтеринин дяриyя чюkмяsи 
ksантоманын, артериyа диварларына чюkмяsи атероskлерозун инkишафына sябяб олур. Цряyин таъ арте-
риyаларына холеsтерин чюkмяsи беля хяsтялярдя ерkян yашда цряyин ишемиyа хяsтялиkляринин вя 
миоkард инфарkтынын инkишафына sябяб ола биляр.  

 

Kетонемиyа вя kетонуриyа 
 
Ганда kетон ъиsимъиkляринин гатылыьынын артмаsы – kетонемиyа вя sидиkля kетон ъиsимъиyи ифраз 

едилмяsи – kетонуриyа липидлярин тохумадахили мцбадиляsинин позулмаsынын мцщцм яламят-

ляриндяндир. Лаkин kетон ъиsимъиkляринин sинтези гараъиyярдя тяkъя пиy туршуларынын -оksидляшмя 
yолу иля парчаланмаsынын sцрятлянмяsи нятиъяsиндя деyил, щям дя kетоэен аминтуршуларын kатабо-
лизминин интенsивляшмяsи нятиъяsиндя артыр.  

Kетон ъиsимъиkляри цзви туршуларын kатаболизминин нормал аралыг мящsулларындан биридир. Онлар 
организмин тохумаларында (хцsуsян цряk язяляsиндя вя бюyряkлярдя) аsанлыгла оksидляшиб, 
енерjиyаранма проsеsиндя иштираk едирляр. Узунмцддятли аълыг заманы беyин тохумаsы да юз 
фунksиyаларыны яsаsян kетон ъиsимъиkляринин kатаболизми sаyяsиндя yаранан енерjи щеsабына yериня 



yетирир. Инsан организми щяр 1 sаатда 35 мг/kг kетон ъиsимъиyини kатаболизмя уьрада билир. 
Kарбощидрат чатышмазлыьы (аълыг) шяраитиндя гараъиyярдя пиy туршуларынын парчаланмаsы sцрятлянир. 
Бу иsя kетоэенезин sцрятлянмяsиня sябяб олур. Бу шяраитдя kетоэенезин sцрятлянмяsи физиолоjи 
щалдыр. Лаkин шяkярли диабет хяsтялиyи вя бязи диэяр патолоjи проsеsляр (мяsялян, узун мцддят sцрян 
гыздырма) заманы патолоjи kетонемиyа тюрянир. Нормал щалда ганда kетон ъиsимъиkляринин гатылыьы 

0,03-0,2 ммол/-дян артыг олмадыьы щалда, патолоjи kетонемиyа заманы бу эюsтяриъи 20 ммол/-я 
чата биляр. 

Шяkярли диабетин yцнэцл формалары заманы тюрянян kетонемиyаyа организмин тохумаларынын 
енерjи иля тямин едилмяsиня yардым эюsтярян kомпенsатор проsеs kими бахмаг олар. Бу хяsтялиk 
заманы глцkозанын гандан язяля лифляриня вя диэяр щцъеyряляря дахил олмаsы чятинляшир, нятиъядя 
онлар глцkозадан енерjи мянбяyи kими иsтифадя етмяk имkанындан мящрум олур. Беля щалларда 
мярkязи sинир sиsтеминин вя ендоkрин sиsтемин kомпенsатор фяалиyyяти ганда глцkозанын 
гатылыьынын артырылмаsына вя пиy тохумаларында топланан yаьларын sяфярбярлиyя алыныб, гараъиyяря 

дашынмаsына yюнялир. Гараъиyярдя пиy туршуларынын -оksидляшмяsи нятиъяsиндя ямяля эялян 

аsетил-KоА-нын бир щиssяsи диэяр тохумаларда аsанлыгла kатаболизмя уьрадыла билян -щидроksиyаь 
вя аsет-sирkя туршуларына чеврилир. Бундан ялавя, язялялярин енерjиyя тялябатынын там 
юдянилмямяsи нятиъяsиндя зцлалларын парчаланмаsы да kомпенsатор олараг sцрятлянир. Бу заман 
kетоэен аминтуршуларын (леysин, тирозин, фенилаланин вя s.) парчаланмаsы нятиъяsиндя ямяля эялян 
kетон ъиsимъиkляри щяддиндян артыг чохалдыьына эюря, онларын щамыsы kатаболизмя уьраyа билмир. 
Буна щям дя глиkолиз проsеsинин зяифлямяsи нятиъяsиндя щцъеyрялярдя оksалатsирkя туршуsунун 
аз мигдарда ямяля эялмяsи шяраит yарадыр. Нятиъядя шяkярли диабети олан шяхsлярин ганында kетон 
ъиsимъиkляри артыр вя онларын бир щиssяsи sидиyин тярkибиндя организмдян хариъ едилир (аsетон учуъу 
бирляшмя олдуьуна эюря, тяняффцs yоллары ваsитяsиля дя хариъ ола биляр). Sаьлам шяхsлярдя 1 эцн 
ярзиндя sидиkля 40 мг-а гядяр kетон ъиsимъиyи ифраз едилир, шяkярли диабетин аьыр эедиши заманы 
иsя онларын мигдары 10-15 г вя даща артыг ола биляр.  

Аsет-sирkя вя -щидроksиyаь туршулары мящлулда анионлар шяkлиндя олдугларына эюря, онларын 
мигдарынын артмаsы аsидозла (ганын туршулуьунун артмаsы) нятиъялянир; бу заман ифраз едилян sидиk 
дя турш реаksиyалы олур. Шяkярли диабетин ъидди аьырлашмаларындан бири олан щиперглиkемиk kоманын 
инkишафында kетон ъиsимъиkляринин мярkязи sинир sиsтеминя эюsтярдиyи тоksиk тяsирин вя ганда 
тюрятдиyи аsидозун бюyцk ролу вардыр.  
 

 Гараъиyярин пиy инфилтраsиyаsы вя пиy диsтрофиyаsы 
 
Гараъиyяр пиy туршуларынын kатаболизминин вя биоsинтезинин мярkязи органыдыр. Бу органда 

неyтрал yаьлар, kетон ъиsимъиkляри вя фоsфолипидляр sинтез едилир, доyмуш туршулардан 
щидроэенsизляшмя yолу иля доyмамыш туршулар ямяля эялир. Гараъиyярдя sинтез едилян фоsфолипидляр 
ган ваsитяsиля башга тохумалара дашыныб, онларда yа щцъеyря мембранларынын тярkибиня дахил олур, 
yа да тохума фоsфолипидляринин вя триаsилглиsеринляринин sинтезиня sярф едилир. Бу бахымдан фоsфо-
липидлярин sуда щяллолма габилиyyятинин бюyцk биолоjи ящямиyyяти вардыр. Фоsфолипидлярин sинтезинин 
позулмаsы липидлярин бцтцн нювляринин (о ъцмлядян триаsилглиsеринлярин) гараъиyярдян гана 
kечмяyини вя тохумалара дашынмаsыны чятинляшдирир. Чцнkи, гараъиyяр липидляринин яsаs нягледилмя 
формаsы олан чох ашаьы sыхлыглы липопротеинлярин (ЧАS-ЛП) щяллолма габилиyyяти вя триаsилглиsеринляри 
юзляриня ъялб етмяsи онларын тярkибиндя олан фоsфолипидлярдян аsылыдыр. Буна эюря, гараъиyярдя 
фоsфолипидлярин sинтезинин позулмаsына sябяб олан мцхтялиф амилляр бу органда триаsилглиsеринлярин 
мигдарынын артмаsы иля нятиъялянир.  

Нормал гараъиyярин цмуми kцтляsинин 10%-я гядярини липидляр тяшkил едир kи, бунун да 
тяхминян yарыsы (органын цмуми kцтляsинин 5%-я гядяри) триаsилглиsеринлярдян ибарятдир. 
Гараъиyярдян липидлярин яsаs щиssяsи ЧАS-ЛП-нин тярkибиндя гана sеkреsиyа едилир, бундан ялавя, 
гараъиyяр юд yоллары ваsитяsиля холеsтерин вя онун тюрямяляри олан юд туршулары ифраз едир. 

Гараъиyяря дахил олан пиy туршуларынын мигдарынын щяддиндян артыг артмаsы, бу туршуларын орган 
дахилиндя парчаланмаsынын лянэимяsи вя липидлярин гараъиyярдян хариъ олмаsынын позулмаsы гара-
ъиyярин пиy инфилтраsиyаsы адланан патолоjи проsеsин инkишафына sябяб ола биляр. Sон заманлар бу 
патолоjи проsеsи гараъиyяр sтеатозу адландырмаг даща мягsядяуyьун щеsаб едилир. 

Мцаsир тяsяввцрляря эюря, гараъиyярдя пиyлярин мигдарынын артмаsы тяkъя триаsилглиsеринлярин 
пиy деполарындан sцрятля sяфярбяр едилмяsи иля деyил, щям дя онун юзцндя липид sинтезинин 



sцрятлянмяsи, пиy туршуларынын гараъиyярдахили утилизаsиyаsынын зяифлямяsи вя sеkреsиyаsынын 
позулмаsы иля ялагядардыр. Sтеатоз заманы гараъиyярдя липидлярин мигдары органын цмуми 
kцтляsинин 10%-дян артыг олур; аьыр щалларда иsя 40-60%-я чатыр. Ниsбятян аьыр щалларда гараъиyяр 
щцъеyряляриндя диsтрофиk дяyишиkлиkляр баш верир вя онларын бир щиssяsи адипоsитлярля (пиy 
щцъеyряляри) явяз олунур. Буна гараъиyярин пиy диsтрофиyаsы вя yа пиy деэенераsиyаsы деyилир.  

Пиy инфилтраsиyаsы гараъиyярин бцтцн яsаs фунksиyаларынын зяифлямяsи иля мцшаyият едилян аьыр 
патолоjи проsеsдир. Бу проsеsин kяskин вя хрониk формалары аyырд едилир. Kяskин пиy диsтрофиyаsы чох 
вахт щепатотроп  зящярлярин (мяsялян, kарбон-4-хлорид) вя бязи инфеksион амиллярин тяsири 
нятиъяsиндя тюрянир. Бу заман гараъиyяр щцъеyряляри kцтляви sурятдя неkроза уьраyыр вя аьыр 
щалларда kяskин гараъиyяр чатышмазлыьы яламятляри тюрянир. Хрониk пиy деэенераsиyалары иsя, бир 
гаyда олараг, щепатомегалиyа (гараъиyярин щяъминин бюyцмяsи) иля мцшаyият едилир вя бу заман 
гараъиyярин фунksиyаsыны yохламаг цчцн тядгиг едилян биоkимyяви эюsтяриъиляр (аланинаминтранs-
феразанын вя гяляви фоsфатазанын фяаллыьынын артмаsы, бромsулфалеин вя тимол sынагларынын мцsбят 
олмаsы) бу органын зядяляндиyини эюsтярир. Буна бахмаyараг, гараъиyярин пиy диsтрофиyаsы эериyя 
дюнян проsеsдир; дцзэцн апарылан мцалиъя вя пящриз бу проsеsин арадан галдырылмаsына имkан 
верир. Пиy инфилтраsиyаsынын мцалиъя вя профилаkтиkаsында фоsфолипидлярин (хцsуsян фоsфатидилхолинин) 
ендоэен sинтезини sцрятляндирян амиллярин бюyцk ролу вардыр. Бунлара липотроп амилляр деyилир. 
Липотроп амилляр гараъиyярдя фоsфолипидлярин sинтезини sцрятляндирмяkля, триаsилглиsеринлярин бу 
органдан гана kечмяyини аsанлашдырыр. Бу амиллярин бир групу организмя гиданын тярkибиндя дахил 
олур (еkзоэен липотроп амилляр), бир групу иsя билаваsитя организмдя sинтез едилир (ендоэен липотроп 
амилляр). 

Холин, метионин, явязедилмяyян yаь туршулары, инозит, пангам туршуsу (Б15 витамини) kими 
маддяляр еkзоэен липотроп амилляря миsал ола биляр. Щеyванлар цзяриндя апарылан тяърцбялярдян 
аyдын олмушдур kи, узун мцддят тярkибиндян еkзоэен липотроп амилляри чыхарылмыш ярзаг маддяляри 
иля гидаланма гараъиyярин пиy инфилтраsиyаsынын тюрянмяsи иля нятиъялянир; бу щеyванлара yенидян 
липотроп амилляр верилдиkдя иsя проsеs эериyя инkишаф едир. 

Холин вя явязедилмяyян yаь туршулары билаваsитя фоsфолипидлярин биоsинтезиня sярф едилир. Диэяр 
липотроп амилляр иsя бу проsеsя долаyы yолла тяsир эюsтярир. Мяsялян, метионин холинин ендоэен sин-
тезиндя метил групларынын донору kими иштираk едир. Еyни тяsири метионинин аkтив формаларындан бири 
щеsаб едилян S-метилметионинsулфониумхлорид (У витамини) дя эюsтяря биляр. Sцдцн тярkибиня дахил 
олан зцлал – kазеин метионинля зянэин олдуьуна эюря, липотроп тяsир хаssяsиня малиkдир. Холинин 
тохумадахили оksидляшмяsинин мящsулу олан бетаин метионинин метилляшмя реаksиyаларында иштираkы 

заманы ямяля эялян щомоsиsтеиниn yенидян метилляшмяkля метиониня чевrilməsinə şərait yaradır 
вя бу yолла липотроп тяsир эюsтярир. Пангам туршуsунун (Б15 витамини) да липотроп аkтивлиyи 
метилляшмя реаksиyаларында иштираkы иля ялагядардыр. Инозитин липотроп тяsиринин механизми там аyдын 
олмаsа да, эцман етмяk олар kи, бу, щямин бирляшмянин дахил олдуьу фоsфолипидлярин 
(инозитолфоsфатидляр) гараъиyярдя триаsилглиsеринлярин sеkреsиyаsыны sцрятляндирмяsи иля ялагядардыр.  

Ендоэен мяншяли липотроп амиллярдян бири – мядяалты вязинин хырда ахаъагларынын епител 
щцъеyряляриндя sинтез едилян липоkаиндир. Мядяалты вязинин чыхарыъы ахаъагларында гараъиyяря ли-
потроп тяsир эюsтярян маддя олдуьу щаггында илk дяфя 1930-ъу илдя Л.Драгштедт вя 1951-ъи илдя 
Г.Л.Шреyберг фиkир yцрцтмцшдцр. Бу маддяyя липоkаиk амил вя yа липоkаин ады верилмишдир. Sцбут 
едилмишдир kи, чыхарыъы ахаъаьын липотроп аkтивлиyя малиk олан еksтраkты пептид sтруkтуруна малиkдир. 
Лаkин бу маддя щеч вахт тямиз щалда ялдя едилмямишдир. Буна бахмаyараг, беля бир биолоjи аkтив 
маддянин олдуьуну бу sащядя тядгигат апаранларын яksяриyyяти етираф едир.  

Липотроп амиллярдян гараъиyярин пиy инфилтраsиyаsынын мцалиъяsиндя эениш sурятдя иsтифадя 
едилир.                 

    
Пиy деполарынын патолоэиyаsы 

 
Инsан организминин енерjи иля фаsиляsиз sурятдя тямин едилмяsиндя пиy деполарынын явязsиз ролу 

вардыр. Нормал щалда бядян kцтляsи 70 kг олан инsан организминин пиy деполарында орта щеsабла 
10-11 kг пиy топланыр.  

Цмумиyyятля, kиши организминин пиy тохумаларында нормал щалда бядян kцтляsинин 15-20%-

nə, гадын организминдя иsя ümumi kütlənin 20-25%-nя гядяр пиy топлана биляр. Sаьлам инsан 

организминдя топланан пиyлярин цмуми енерjи тутуму 140 000 kkал-а бярабярдир kи, бу да 



организмин бцтцн глиkоэен ещтиyатынын там оksидляшмя нятиъяsиндя веря биляъяyи енерjидян 100 
дяфя чохдур. 

Организмин пиy деполарында топланан пиyляр даими sурятдя yениляшмя проsеsиня уьраyыр. Yяни 
щятта kифаyят гядяр гидаланма шяраитиндя дя бу пиyляр тядриъян sяфярбярлиyя алыныб, парчаланыр вя 
yени sинтез едилян пиyлярля явяз едилир. Енерjи тяминаты цчцн kифаyят етмяyян мигдарда гидаланма 
заманы пиy деполарында олан пиyляр ялавя олараг, утилизаsиyаyа уьраyыр вя бу, арыглама иля, даща 
аьыр щалларда иsя kахеksиyа иля нятиъялянир. Kахеksиyа мцхтялиф мцбадиля позулмалары 
(панщипопитуитаризм, щипертироидизм вя s.), неyроэен мяншяли анореksиyа (иштащаsызлыг), гида 
гябулундан гяsдян имтинаетмя, хрониk гида чатышмазлыьы вя б. sябяблярдян тюряня биляр. Бунун 
яksиня олараг, гябул едилян гиданын kалорилиyиnin узун мцддят организмин sярф етдиyи енерjиyя 

ниsбятян артыг олması пиyлянмя иля нятиъялянир. Организмин пиy тохумаларында нормал 

щцдудлардан артыг мигдарда пиy топланмаsы пиyлянмя адланыр.  
Пиyлянмянин yаранмаsында 3 механизмин ролу вардыр: 1) щяддиндян артыг гидаланма; 2) пиy 

деполарындан пиyлярин зяиф sцрятля sяфярбяр едилмяsи;  
3) организмдя kарбощидратлардан пиyлярин sинтезинин sцрятлянмяsи. 

Белялиkля, пиyлянмя организмдя триаsилглиsеринлярин мигдарынын патолоjи артымыдыр. Щяддиндян 
артыг гидаланма иля ялагядар олан пиyлянмя щипоталамуs нащиyяsиндя yерляшян гидаланма 
мярkязинин оyанма габилиyyятинин эцълянмяsи иля ялагядар ола биляр. Щипоталамуsун мярkязи 
нцвяляри араsында олан «доyма» мярkязинин вя вентролатерал щиssядя yерляшян иштаща мярkязинин 
гыъыгландырылмаsы еksпериментал щеyванларда щиперфаэиyа (щяддиндя артыг гида гябулу) вя 
щипоталамуs мяншяли пиyлянмя тюрядир. Инsанларда буна бянзяyян пиyлянмя диенsефал нащиyянин 
зядялянмяsиня sябяб олан менинэит, енsефалит вя kялля-беyин травмаларынын нятиъяsи kими инkишаф 
едир.  

Ганда шяkярин гатылыьынын азалмаsы (мяsялян, инsулинин щиперsеkреsиyаsы заманы) гидаланма 
мярkязляринин оyанмаsына sябяб олур; бядян kцтляsинин нормадан артыг олмаsы иsя инsулин 
sеkреsиyаsынын sтимулyаsиyаsыны артырыр. Буна эюря, пиyлянмя заманы инsулин sеkреsиyаsы артыр. Беля 
щалларда узун мцддят yцksяk эярэинлиkля фяалиyyят эюsтярмяли олан инsулyар апаратын (Ланэерщанs 

адаъыгларынын -щцъеyряляри) зядялянмяsи нятиъяsиндя иkинъили олараг, шяkярли диабет инkишаф едя 
биляр. Буна эюря, пиyлянмянин гаршыsынын алынмаsынын вя yа арадан галдырылмаsынын шяkярли диабетин 
профилаkтиkаsында бюyцk ящямиyyяти вардыр.  

Пиyлянмя sябябляриня эюря, еkзоэен-kонsтитуsионал (алиментар-kонsтитуsионал), щипоталамиk 
вя щормонал олмагла 3 група бюлцнцр: Пиyлянмяyя sябяб олан амилин организмя щанsы механизм 
цзря тяsир эюsтярдиyини нязяря алмагла, пиyлянмянин илkин (биринъили) вя иkинъили нювляри аyырд едилир. 

Еkзоэен-kонsтитуsионал (алиментар-kонsтитуsионал) пиyлянмя инsанын kонsтитуsионал-эенетиk 
хцsуsиyyятляри иля ялагядар олsа да, бу проsеs заманы тохумаларда триаsилглиsеринлярин 
топланмаsында гида амилинин бюyцk ролу вардыр. Kонsтитуsионал амилляр иsя пиyлянмянин инkишафы 
цчцн шяраит yарадан фону мцяyyянляшдирир. Пиy мцбадиляsинин щипоталамиk тянзим 
механизмляринин позулмаsы пиyлянмянин бу нювцндя фунksионал хараkтер дашыyыр; иштащанын 
артмаsы иsя гидаланма мярkязляринин даими гыъыгланмаsы иля ялагядар олур. Хяsтянин ушаглыг 
дюврцндя щяyат тярзи вя гидаланма реjими иля ялагядар формалашан адятляринин дя пиyлянмянин бу 
нювцнцн yаранмаsында мцяyyян ролу вардыр.  

Гябул едилян гиданын мигдары аълыг вя тохлуг щиssляринин физиолоjи регулyаsиyаsындан аsылыдыр. 
Аълыг вя тохлуг щиssлярини иsя ганда глцkозанын вя организмин мцхтялиф тохумаларында sинтез 
едилян физиолоjи аkтив маддялярин (лептин, холеsиsтоkинин, неyротензин вя s.) гатылыьы 
мцяyyянляшдирир. Бу проsеsдя эенетиk амиллярин дя бюyцk ролу вардыр. Арыг вя kюk инsанларын 
тохумаларындаkы мцбадиля проsеsляринин фяргли ъящятляри индиyя гядяр там аyдынлашдырылмаyыб. Ла-

kин бу фяргиn изащına həsr edilən  бязи нязяриyyяляр иряли sцрцлмцшдцр. Щямин нязяриyyялярин яsаs 

мцддяалары ашаьыдаkылардан ибарятдир (Т.Л.Алеyниkова, S.А.Воробyова, 2002). 
1) организмин енерjи иля тяминаты цчцн фаyда вермяyян мцбадиля проsеsляринин эенетиk 

амиллярля ялагядар олан фяргляри. Беля мцбадиля проsеsляри гаршылыглы sурятдя бир-бириня чевриля 
билян метаболит ъцтляри араsында, бир-биринин яksиня эедян 2 ферментатив реаksиyанын тяkрарланмаsы 
вя аyрылан енерjинин итирилмяsи иля ялагядардыр. Чох вахт беля реаksиyалар АТФ sярфи иля kечир. Ашаьы-
даkы реаksиyалары буна миsал эюsтярмяk олар: 

 
 



 
 
 

Бу реаksиyалар еyни вахтда бирбаша вя яks-иsтигамятдя эетдиkдя организмдя гида 
маддяляринин, о ъцмлядян липидлярин kатаболизми sаyяsиндя yаранан АТФ енерjиsи sямяряsиз 
олараг sярф едилир. Пиyлянмяyя меyлли олан шяхsлярдя бу реаksиyаларын интенsивлиyи ашаьы ола биляр.  

2) пиyлянмяyя меyлли олан инsанларда тяняффцs зянъири (елеkтрондашыyыъы зянъир) иля оksидляшмя 

фоsфорilləşməsi араsында ялагялярин даща еффеkтив олдуьу эцман едилир. Yяни ола биляр kи, онларда 

елеkтронларын дашынмаsы заманы аyрылан енерjинин ниsбятян аз щиssяsи итирилир; 
3) инsанларда аероб вя анаероб глиkолизин ниsби sявиyyяsи мцхтялиф ола биляр: мялумдур kи, 

анаероб глиkолизин енерjиyарадыъы sямярялилиyи ашаьыдыр. Бу проsеs sцрятля эетдиkдя тохумаларда 
даща чох глцkоза sярф едилир вя глцkозанын kатаболизм мящsулларындан триаsилглиsеринлярин 
биоsинтези лянэиyир. 

4) инsанда вя мямяли щеyванларда яsаs фяалиyyяти пиyлянмянин гаршыsыны алмагдан ибарят олан 
эен вардыр. Бу эенин мутаsиyалары пиyлянмя иля мцшаyият едиля биляр. Пиyлянмя эени «лептин» 
(yунанъа – арыг) адланан хцsуsи бир зцлали маддянин sинтези щаггында ирsи информаsиyаны юзцндя 
sахлаyыр. Бу зцлал хцsуsиля адипоsитлярдя sинтез едилир вя организмя пиy тохумаsынын мигдарыны 
тянзимляyян щормонал амил kими тяsир эюsтярир. Лептин молеkул sтруkтуруна 145 аминтуршу галыьы 
дахил олан зцлали маддядир. Эюрцнцр, лептин чатышмазлыьы организмдя иштащанын артмаsына вя 
бунунла ялагядар олараг, бядян kцтляsинин чохалмаsына yюнялмиш дяyишиkлиkляр тюрядир. Индиyя 
гядяр тибби ядябиyyатда лептинин sинтезинин позулмаsы иля ялагядар олан 5 мутаsиyа щалы геyдя 
алынмышдыр. Бу мутаsиyалар фенотипдя пиyлянмя иля тязащцр етмишдир. Щазырда пиyлянмянин 
мцалиъяsиндя лептиндян иsтифадя етмяk идеyаsына бюyцk цмидляр бяsлянилир. Бу препаратын еksпе-
риментдя (sичанлар цзяриндя) апарылан тядгиги дя мцsбят нятиъяляр вермишдир. Лаkин щялялиk лептин 
тямиз щалда ялдя едилмядиyиня эюря, ону kлиниk шяраитдя sынагдан kечирмяk мцмkцн деyил.  

Пиyлянмянин щяр щанsы бир яsаs хяsтялиyин нятиъяsи kими тязащцр едян формаларына ikинъили 
пиyлянмя деyилир. Бунлары чох вахт щипоталамиk (sеребрал) вя щормонал пиyлянмя ады иля 2 група 
бюлцрляр. Лаkин яsлиндя щипоталитиk мяншяли пиyлянмянин дя механизми неyроендоkриn амиллярин 
тяsири иля ялагядар олдуьундан, беля бюлэц yалныз шярти хараkтер дашыyыр.  

 
Щ и п о т а л а м и k  м я н ш я л и  пиyлянмя щипоталамуs нащиyяsинин травматиk зядялянмяляри, 

kяллядахили щипертензиyа, беyнин инфеksион хяsтялиkляр (менинэит, енsефалит вя s. нятиъяsиндя 
зядялянмяsи), бязи беyин шишляри вя диэяр хяsтялиkляр заманы инkишаф едя биляр. 
Щипоталамощипофизар нащиyянин пиyлянмя иля мцшаyият едилян бир sыра ирsи хяsтялиkляри мялумдур. 
Бунлара надир щалларда раsт эялинян Алsтрем sиндрому, Kарпентер sиндрому, адипозо-эенитал 
диsтрофиyа (Бабинskи-Фрелих хяsтялиyи), Прадер-Валли sиндрому вя s. аиддир. 

Щормонал пиyлянмя мярkязи вя перифериk мяншяли щиперkортиsизм, щиперинsулинизм, 
щипотироидизм вя диэяр хяsтялиkляр заманы мцшащидя едилир.  

АKТЩ, глцkоkортиkоидляр вя инsулин kарбощидратлардан триаsилглиsеринлярин sинтезини 
sтимулyаsиyа едир. Бу щормонларын щиперsеkреsиyаsы иля ялагядар олан хяsтялиkляр пиy деполарында 
щяддиндян артыг пиy топланмаsына sябяб олур. Организмдя липидлярин sяфярбярлиyини вя 
kатаболизмини sцрятляндирян щормонларын (SТЩ, ТТЩ, тироksин вя s.) sеkреsиyаsы азалдыгда пиyляр 
пиy тохумаларындан зяиф sцрятля гана kечир вя онларын утилизаsиyа sцряти азалыр.  

Пиyлянмя организмин щяyат фяалиyyятиня мянфи тяsир эюsтярир. Дивараралыьында вя периkард 
бошлуьунда пиy топланмаsы цряyин ишини механиkи sурятдя чятинляшдирир. Цряyин язяля гишаsында 



пиyин мигдары артдыгда цряk-дамар sиsтеминин фунksиyаsы зяифляyир. Пиyлянмя аьъиyярин щяyати 
тутумунун азалмаsына, щяряkи аkтивлиyин вя иsтинад-щяряkят апаратынын фунksиyаsынын 
чятинляшмяsиня sябяб олур. Пиyлянмя атероskлероз, юддашы хяsтялиyи, артритляр, оsтеохондроз, 
шяkярли диабет, щипертониyа, миоkард инфарkты kими хяsтялиkлярин тюрянмяsиня меyл yарадан риsk 
амилляриндян биридир. 

 
Холеsтерин мцбадиляsинин патолоэиyаsы 

 
Холеsтерин мцбадиляsинин позулмаsы иля ялагядар олан мцхтялиф хяsтялиkляр мялумдур. 

Бунлара аиляви щиперхолеsтеринемиyа, атероskлероз, ksантоматоз, юддашы хяsтялиyи вя s. аиддир.  

Аиляви щиперхолеsтеринемиyа вя yа -липопротеинемиyа яsаs яламяти ганда холеsтеринин 
гатылыьынын артмаsындан ибарят олан ирsи хяsтялиkдир. Диэяр ирsи хяsтялиkлярля мцгаyиsядя, аиляви 
щиперхолеsтеринемиyаyа ниsбятян тез-тез раsт эялинир (щяр 200 няфярдян бириндя). Бу хяsтялиk дамар 

диварынын ендотел щцъеyряляриндя олан -липопротеин (ашаьы sыхлыглы липопротеин) реsепторларынын 

мутаsион дяyишиkлиkляри нятиъяsиндя тюрянир. Бу заман -липопротеинлярин ендотел щцъеyряляриня 

дахил олмаsы чятинляшир вя бунун нятиъяsиндя онларын kатаболизми лянэиyир; ганда -

липопротеинлярин мигдары артыр. -липопротеинляр холеsтеринля зянэин олдуьундан онларын артмаsы 
холеsтеринин дя артмаsы иля мцшаyият едилир. Беля хяsтялярин дяриsиндя вя диэяр тохумаларында 

холеsтерин вя триглиsериnлярин чюkмяsи нятиъяsиндя sары рянэли дцyцнъцkляр ямяля эялир. Бу 

дцyцнъцkляря ksантома (yунанъа: xanthos – гызылы-sары + oma – şiş) деyилир. Ksантомалар тяkъя 
аиляви щиперхолеsтеринемиyаsы олан хяsтялярдя деyил, мцхтялиф sябябляр нятиъяsиндя ганында 
холеsтерин вя триаsилглиsеринлярин мигдары yцksяk олан бцтцн шяхsлярдя тюряня биляр. Чохлу 
мигдарда ksантомаларын еyни вахтда тюрянмяsи ksантоматоз адланыр. Бу проsеsя шяkярли диабет, 
Хенд-Шцллер-Kриsчен sиндрому, аиляви щиперхолеsтринемиyа, щипотироидизм, нефротиk sиндром, 
гараъиyярин билиар sиррозу вя б. хяsтялиkляр заманы тяsадцф едилир. 

Аиляви щиперхолеsтеринемиyаsы олан хяsтялярдя атероskлерозун ерkян инkишаф етмяsи риskи 
sаьлам шяхsлярдяkиня ниsбятян 10-20 дяфя артыг олур.  

Аиляви щиперхолеsтеринемиyадан ялавя, шяkярли диабет, щипотироидизм вя бюyряk хяsтялиkляри дя 
ганда холеsтеринин гатылыьынын артмаsы иля мцшаyият едилир.  

Атероskлероз. Щиперлипопротеинемиyанын вя онунла ялагядар олан щиперхолеsтеринемиyанын 
организмдя тюрятдиyи дяyишиkлиkляр чох вахт атероskлероз хяsтялиyинин инkишафы иля нятиъялянир. 
Атероskлероз – орта вя хырда диаметрли  елаsтиk вя елаsтиk-язяляли артериyаларын диварларынын холеsтерин 
ефири чюkцнтцляринин тюрятдиyи skлерозлашмыш дцyцнляр ваsитяsиля галынлашмаsы иля ялагядар олан 
патолоjи щалдыр. Бу заман артериyа диварларынын елаsтиkлиyи азалыр, холеsтерин чюkцнтцляринин тюрятдиyи 
дцyцнляр артериyаларын мцяyyян sащяляринин sтенозлашмаsына sябяб олур. Бунун нятиъяsиндя 
хяsтялярдя цряyин ишемиk хяsтялиkляринин (sтеноkардиyа, миоkард инфарkты), беyин инsултунун, ятраф 
артериyаларынын облитериyаsынын ямяляэялмя ещтималы артыр. 

Атероskлерозун инkишафы тяkъя ганда холеsтеринин гатылыьынын артмаsы иля деyил, щям дя ашаьы 
sыхлыглы вя yцksяk sыхлыглы липопротеинлярин ниsбятинин дяyишмяsи иля ялагядардыр. Ганда ашаьы 

sыхлыглы липопротеинлярин (-липопротеинляр) вя бязян чох ашаьы sыхлыглы липопротеинлярин (пре--

липопротеинляр) мигдары yцksяk sыхлыглы липопротеинляря (-липопротеинляр) ниsбятян ня гядяр артыг 
олурsа, атероskлерозун ямяляэялмя ещтималы да бир о гядяр yцksялир. Атероskлеротиk дяyишиkлиkляр 
артериyа диварында липид ляkяляринин вя золагларынын ямяля эялмяsи иля башлаyыр. Бундан sонра ляkя 
вя золагларын yериндя галынлашмалар (атероskлеротиk дцyцнляр) ямяля эялир. Бу дцyцнлярин 
дахилиндя холеsтерин ефирляриндян ибарят олан sары рянэли sыyыьабянзяр kцтля олур. Бязян 
атероskлеротиk дцyцнлярин олдуьу sащяляр хоралашыр, хоралар тядриъян чапыг тохумаsы иля явяз 
олунур вя онларын цзяриня kалsиум дузлары чюkцр. Бцтцн бу дяyишиkлиkляр дамар диварынын 
деформаsиyаyа уьрамаsына вя елаsтиkлиyини итирмяsиня sябяб олур. Еyни заманда дамар мянфязи 
даралыр, бязян иsя щятта тамамиля тутулур. 

Атероskлероз организмдя холеsтеринин sинтезинин, kатаболизминин, ифраз едилмяsинин, 
липопротеинлярин ямяля эялмяsинин, липопротеин реsепторларынын фунksиyаsынын, щцъеyрялярля ган 
плазмаsы араsындаkы мцбадиля проsеsляринин мцряkkяб хараkтерли позулмалары нятиъяsиндя инkишаф 

едир. Sон иллярдя ялдя едилян елми мялуматлара эюря, тябии - вя пре--липопротеинляр атероэенлиk 
хаssяsиня малиk деyил. Онлар yалныз kимyяви дяyишиkлиkляря уьрадыгдан sонра атероэен хаssя ялдя 



едирляр. Бу дяyишиkлиkляр чох вахт липид пероksидляшмяsи проsеsи иля ялагядар олур. Бу заман 
липопротеинлярин тярkибиндя олан липидлярин пероksидляшмяsи нятиъяsиндя диен kонyугатлары, малон 
диалдещиди, щидропероksидляр вя диэяр мящsуллар ямяля эялир. Бунлар иsя зцлал kомпонентиня тяsир 
эюsтяряряk, модифиkаsиyаyа уьрамыш липопротеин kомплеksи ямяля эятирирляр. Липопротеинлярин 
пероksидляшмя нятиъяsиндя модифиkаsиyаyа уьрамыш формалары дамарларда олан ганын тярkибиндя 
дя ямяля эяля биляр, лаkин онлар дамар диварында даща аsанлыгла ямяля эялир. Артериyаларын 
диварларында олан маkрофаглар бу зцлал kомплеksлярини тутур. Чох вахт липопротеинляр еля дярин 
дяyишиkлиyя уьраyыр kи, аутоантиэен хаssяsи ялдя едир. Бу заман организмин иммуноkомпетент 
щцъеyряляриндя онларын ялеyщиня тяsир эюsтярян антителляр щазырланыр. Бу антителлярин модифиkаsиyаyа 
уьрамыш липопротеинлярля бирляшмяsи нятиъяsиндя ямяля эялян антител-антиэен kомплеksлярини 
маkрофаглар хцsуsиля аsанлыгла удур.  

Липопротеинлярин тярkибиндя холеsтеринин вя холеsтерин ефирляринин мигдары kифаyят гядяр чох 
олур; маkрофагларда иsя холеsтерини парчалаyан ферментляр олмур. Буна эюря, маkрофагларын 
дахилиндя чохлу холеsтерин вя холеsтеридляр топланыр. Бу маддялярин щцъеyряляря зядяляyиъи тяsири 
нятиъяsиндя маkрофаглар тяляф олур. Онларын парчаланмаsы нятиъяsиндя азад олан холеsтерин арте-
риyаларын дахили гишаsына чюkцр. Бундан sонра щямин sащядя пролифаsиyаyа уьраyан sаyа язяля 
лифляринин sинтез етдиyи kоллаэен вя елаsтин холеsтерин чюkцнтцлярини ящатя едиб, онларын ятрафында 
бирляшдириъи тохума kапsуллары ямяля эятирир. Артериyаларын атероskлероз нятиъяsиндя 
зядялянмяsинин механизминдя яsаs ролу олан фиброз дцyцнлярин ямяля эялмяsи бу 
дяyишиkлиkлярин нятиъяsидир.  

Атероskлероз хяsтялиyинин sябябляри щаггында иряли sцрцлян чохsаyлы нязяриyyялярин щеч бири бу 
хяsтялиyин полиетиолоjи (чох sябябли) проsеs олдуьуну инkар етмир. Лаkин sябябиндян аsылы 
олмаyараг, атероskлерозун инkишаф механизминдя липид мцбадиляsинин yухарыда изащ едилян 
дяyишиkлиyинин бюyцk ролу вардыр. Буна эюря, хяsтялиyин мцалиъя вя профилаkтиkа тядбирляри дя ганда 
холеsтеринин мигдарынын азалдылмаsына вя липид пероksидляшмяsи проsеsинин зяифлядилмяsиня 
yюнялдилмялидир. 

Юддашы хяsтялиyи. Юдцн тярkибиндя ифраз едилян холеsтеринин və ya başqa zəif həll olan 

maddələrin (öd piqmentləri, kalsium birləşmələri və c.) мигдарынын артмаsы юд дашларынын ямяля 
эялмяsиня sябяб ола биляр. Юд дашлары kимyяви тярkибляриня эюря, бир-бириндян фярглянир. Бунлара 
холеsтеринли, пигментли вя гарышыг дашлар аиддир. Пигмент дашларынын тярkибиня яsаsян билирубин вя аз 
мигдарда kалsиум дузлары, гарышыг дашларын тярkибиня иsя холеsтерин, билирубин вя kалsиум 
бирляшмяляри дахил олур. Холеsтеринли юд дашларынын тярkибинин яsаs kомпоненти (70%-я гядяр) 
холеsтериндян ибарятдир. 

Бюлмядя липид мцбадиляsиндян бящs едилдиyиня эюря, бурада биз холеsтерин дашларынын 
ямяляэялмя механизми щаггында мялумат веририk. Бу дашлар бцтцн юд дашларынын 65%-дян 
артыьыны тяшkил едир. Ади шяраитдя холеsтерин юд туршулары олан мцщитдя чюkцнтцyя kечя билмядиyиня 
эюря, юдцн тярkибиндя холеsтерин дашлары ямяля эялмир. Лаkин холеsтеринля юд туршулары араsындаkы 
ниsбят холеsтеринин артыглыьы иsтигамятиндя дяyишдиkдя вя юд yолларында илтищаби проsеs олдугда 
холеsтеринли юд дашларынын ямяляэялмя ещтималы артыр. 

Нормал щалда юдцн тярkибиндя юд туршулары холеsтериндян 15-25 дяфя артыг олмалыдыр. 
Юдцн тярkибиндя холеsтерин 3 фазада ола биляр: 1) холеsтерин, юд туршулары вя фоsфатидилхолин 

гарышыьындан ибарят олан гарышыг митsелл фазаsы; 2) sу иля ящатялянмиш маyе-kриsтал шяkилли холеsтерин 
фазаsы; 3) бярk-kриsталлиk фаза, yяни чюkцнтц шяkлиндя олан холеsтерин. 

Маyе-kриsтал шяkлиндя олан холеsтерин геyри-sабит вязиyyятдя олдуьундан yа митsелляря, yа да 
чюkцнтцyя kечмяyя меyллидир. Юдцн тярkибиндя холеsтеринин артмаsы вя yа юд туршуларынын 
азалмаsы холеsтерин/юд туршулары ниsбятинин биринъинин цsтцнлцyц иsтигамятиндя дяyишмяsиня sябяб 
олур. Беля щалларда юддя олан митsелляр холеsтеринин щамыsыны гябул едя билмир, мящsулун 
холеsтеринля доyма sявиyyяsи бющран щяддини kечир вя холеsтерин чюkцр. Yяни холеsтерин бярk-
kриsтал фазаyа kечир вя дашлар ямяля эятирир. Юд дурьунлуьу, юд yолларынын вя юд kиsяsинин илтищаби 
хяsтялиkляри холеsтеринин чюkмяsи цчцн ялверишли шяраит yарадыр. Адятян зцлал kонгломератлары вя yа 
юд yолларындан гопан епител щцъеyряляри холеsтерин цчцн kриsталлашма мярkязи фунksиyаsыны yериня 
yетирир. Онларын цзяриня мцхтялиф тябягяляр шяkлиндя холеsтерин чюkцр. Лаkин kриsталлашма 
нцвяsинин ятрафындаkы тябягяляр kимyяви тярkибиня эюря бир-бириндян фяргляня биляр; yяни бу 
тябягялярин бир групу холеsтериндян, бир групу билирубиндян, диэяр групу kалsиум дузларындан 
ибарят ола биляр.  



Юд дашлары юд yолларына тыханмагла онларда вя юд kиsяsинин диварында sпазм тюрядир. Хяsтя 
беля sпазмлары шиддятли аьры тутмаsы kими щиss едир. Бундан ялавя, юд yолларына тыханан дашлар юдцн 
ахмаsына мане олдуьундан, холеsтеринин, билирубинин вя kалsиум дузларынын чюkмяsиня шяраит 
yарадыр вя тядриъян даща артыг дяряъядя бюyцyцрляр. Хяsтялиyин тутмаларыны зяифлятмяk цчцн 
sпазмолитиk дярман препаратларындан вя аьрыkяsиъилярдян иsтифадя едилир. Лаkин юддашы хяsтялиyинин 
щялялиk yеэаня радиkал мцалиъя цsулу оператив мцдахиляyя яsаsланыр. Мцаsир дюврдя юддашынын 
яридилмяsиня имkан верян мцалиъя ваsитяляринин ашkар едилмяsи тябабятин аkтуал проблемляриндян 
биридир. Щазырда бу мягsядля хенодезоksихол туршуsундан иsтифадя едилир. Бу туршу холеsтеринин щялл 

олмаsына шяраит yарадыр, -щидроksиметилглутарил-KоА-редуkтаза ферментинин фяаллыьыны азалтмагла, 
холеsтерин sинтезиня лянэидиъи тяsир эюsтярир. Препаратын узун мцддят гябул едилмяsи yени холеsтерин 
дашларынын ямяля эялмяsинин гаршыsыны алыр вя хырда холеsтерин дашларынын яридилмяsиня шяраит 
yарадыр. Лаkин хенодезоksихол туршуsу билирубин дашларына тяsир эюsтярмир. 

 
Ирsи липидозлар 

 
Триаsилглиsеринлярдян фяргли олараг, диэяр липидляр организмдя ещтиyат енерjи мянбяyи 

фунksиyаsы дашымыр. Яsаsян щцъеyря мембранларынын sтруkтуруна дахил олан sфингомиелинляр вя 
глиkоsфинголипидляр даими yениляшмя проsеsиня мяруз галыр, yяни онларын бир щиssяsи парчаланыб, 
даьылыр вя yени sинтез едилян еyни sтруkтурлу бирляшмялярля явяз едилир. Бу бирляшмялярин 
kатаболизми лизоsомларда sпеsифиk щидролазаларын тяsири алтында щяyата kечир. Онларын щидролизини 
kатализ едян ферментлярин ирsи чатышмазлыглары тезауриsмозлар (yунанъа: theasaurismos – топланма 
+ osis) адланан хяsтялиkлярин бюyцk бир групуну тяшkил едир. 

Тезауриsмозлар ады алтында щцъеyрялярдя щяр щанsы бир маддянин щяддиндян артыг топланмаsы 
иля ялагядар олан патолоjи щаллар нязярдя тутулур. Тезауриsмозларын щцъеyрядя топланан маддянин 
хараkтериня эюря бир-бириндян фярглянян мцхтялиф груплары вардыр. Бунлара липидозлар 
(sфингомиелинозлар, глиkоsфинголипидозлар), муkополиsахаридозлар, глиkоэенозлар, глцkозидозлар, 
амилоидоз, щемохроматоз, порфириyа вя б. хяsтялиkляр аиддир. Бу хяsтялиkлярин яksяриyyяти ирsи 
ензимопатиyаларла ялагядар олур.  

Тохума липидозларынын, yяни sфинголипид вя глиkолипидлярин тохумаларда щяддиндян артыг 
топланмаsы иля ялагядар олан тезауриsмозларын 12-дян артыг нювц мялумдур. Бу хяsтялиkлярин 
яksяриyyяти няsилдян-няsля аутоsом-реsеssив цsулла верилир. Yалныз Фабри хяsтялиyи (трищеksозилsера-
мидоз) Х хромоsому иля ялагядар олан хяsтялиkдир (лаkин бу хяsтялиk гадынларда даща чох олур). 
Адятян sфинголипидоз вя глиkоsфинголипидозлар нормал щалда sфинголипидлярин вя глиkоsфин-
голипидлярин метаболизминин интенsив эетдиyи тохумалары даща чох зядяляyир. Буна эюря, ады 
чяkилян хяsтялиkлярин яsаs яламятляри беyнин вя маkрофагларла зянэин олан органларын (гараъиyяр, 
далаг) фунksиyаsынын вя sтруkтурунун позулмаsы иля мцшаyият едилир. Бу хяsтялиkлярин биоkимyяви 
механизмлярини дцзэцн гаврамаг цчцн лизоsомларда sфингомиелинлярин вя глиkоsфинголипидлярин 
щидролиз реаksиyаларыны kатализ едян фермент sиsтемляри щаггында тяsяввцр ялдя етмяk лазымдыр. 

S ф и н г о м и е л и н л я р – sфингомиелиназа адлы ферментин тяsири алтында щидролиз едиляряk, 
фоsфорилхолиня вя sерамидя чеврилир. Sерамидин молеkул sтруkтуруна дахил олан sфингозин sпирти 
галыьы иля пиy туршуsу галыьыны иsя sерамидаза ферменти щидролиз едир.  

 

 
 

Sфингомиелинлярин лизоsомдахили щидролизинин позулмаsынын нятиъяляри 
 



А – sфингомиелиназа реаksиyаsынын позулмаsы: Nиmann-Пиk хяsтялиyинин биоkимyяви механизмини 
тяшkил едир; 

Б – sерамидаза реаksиyаsынын позулмаsы: Фарбер хяsтялиyи. 
 
 

Бу проsеsдя иштираk едян sфингомиелиназа ферментинин ирsи чатышмазлыьы иля ялагядар олан 
хяsтялиk Н и м а н н-П и k х я s т я л и y и адланыр. Хяsтялиk заманы беyин габыьы щцъеyряляриндя, 
беyнин аь маддяsиндя, гараъиyярдя, далагда, бюyряkцsтц вязилярдя, бюyряkлярдя, лимфа 
дцyцнляриндя, дяридя вя ганын мононуkлеар щцъеyряляриндя (моноsитляр вя лимфоsитляр) sфинго-
миелинлярин мигдары артыр. Бу орган вя щцъеyрялярин фунksиyалары позулур. Хяsтялиyин илk яламяти 
щяyатын илk илиндя (чох вахт 6-7 аyлыг ушагларда) тязащцр едир: тядриъян гараъиyяр вя далаг бюyцyцр, 
kяskин арыглама вя пsихи инkишафын лянэимяsи мцшащидя едилир; мярkязи sинир sиsтеминин 
фяалиyyятинин позулмаsы фонунда пирамид sиsтемин зядялянмяsи яламятляри мцшащидя едилир 
(щяряkят позулмаsы, sпаsтиk ифлиъ вя s.). Sонралар язяля тонуsу вя рефлеksляр зяифляyир; идиотиyа, 
kорлуг вя kарлыг мцшащидя едилир. Хяsтялиk 5 yашына гядяр юлцмля нятиъялянир (хяsтя ушагларын тез-
тез инфеksион вя илтищаби хяsтялиkляря тутулмаsы юлцм щалларыны тезляшдирир). 

Sфингомиелинлярин kатаболизминдя иштираk едян иkинъи ферментин (sерамидаза) ирsи чатышмазлыьы 
нятиъяsиндя тюрянян хяsтялиk Фарбер хяsтялиyи адланыр. Бу заман щцъеyрялярдя чохлу мигдарда sерамид 
топланыр. Хяsтялиk беyин щцъеyряляринин, эюзлярин, оyнагларын вя дяринин зядялянмяsи иля мцшаyият 
едилир. 

Лизоsомларда глиkоsфинголипидлярин щидролизи олигоsахарид kомпонентляринин ферментатив 
деградаsиyаsы иля башлаyыр. Глиkоsфинголипидлярин эениш yаyылмыш нювляриндян олан галаkтозид - Gm1 
вя галаkтозид Gm2-нин щидролитиk парчаланмаsынын мярщяляляри 4.15-ъи шяkилдя тяsвир едилмишдир.  

Мцхтялиф тохумаларда бу проsеsин kонkрет мярщяляляри вя глиkоsфинголипидлярин диэяр 
нювляринин kатаболизм yоллары верилян sхемдяkиндян бир гядяр фяргли ола биляр. Проsеsдя иштираk 
едян ферментлярин ирsи чатышмазлыглары глиkоsфинголипидлярин тохумадахили метаболизминин 
позулмаsы иля ялагядар олан мцхтялиф хяsтялиkлярин яsаsыны тяшkил едир. 4.4-ъц ъядвялдя бу 
хяsтялиkлярин kонkрет kлиниk формалары щаггында мялумат топланмышдыр. Теy-Sаks (М2 типли 
ганглиозидоз) вя Гоше (глцkоsереброзидоз) хяsтялиkляри беля хяsтялиkлярин ниsбятян ятрафлы тядгиг 
едилмиш нювляридир.  

 
 

 



 
 

Глиkоsфинголипидлярин kатаболизминин ардыъыл мярщяляляри 
 

  



Т е y - S а k s хяsтялиyи ян эениш yаyылмыш ганглиозидоз нювцдцр. Хяsтялиk заманы тохумаларда 
N-аsетилщеksозаминидаза ферментинин А-изоферменти чатышмыр вя буна эюря ганглиозидлярин 
щидролизи мцмkцн олмур. Хяsтялиk заманы N-аsетил щеksозаминидазанын Б-изоферментинин фяаллыьы 
нормал щцдудлардан артыг олsа да, бу, M2 типли ганглиозидлярин тохумаларда топланмаsынын гаршыsыны 
ала билмир. Чцнkи ганглиозидлярин бу нювцнц yалныз ферментин А-формаsы щидролиз едя билир. 
Щеksозаминидаза Б M2-ганглиозидя yалныз онун тярkибиндяkи неyрамин туршуsу щидролиз 
едилдиkдян sонра тяsир эюsтяря билир. Бу туршуну иsя молеkулдан щеksозаминидаза А аyыра билир. 
Теy-Sаks хяsтялиyи (амавротиk идиотиyа) аьыл зяифлиyи, kорлуг, миkроsефалиyа вя диэяр яламятлярля 
тязащцр едир. Хяsтялиk яsаsян Ашkенази yящудиляри араsында yаyылмышдыр (тяхминян щяр 3600 
yенидоьулмушдан бириндя). 

Гоше хяsтялиyи (глиkоsереброзидоз) – глцkоsереброзидаза ферментинин ирsи чатышмазлыьы иля 
ялагядар олан хяsтялиkдир. Хяsтялиk заманы еритроsитлярдя, леykоsитлярдя вя ретиkулоендотелиал 
sиsтем щцъеyряляриндя (тохума маkрофаглары) глцkоsероброзидлярин мигдары артыр. Хяsтялиyин аьыр 
kечян (kяskин) формалары далаьын вя гараъиyярин sцрятля бюyцмяsи, физиkи вя пsихи инkишафын 
лянэимяsи, мярkязи sинир sиsтеминин зядялянмяляри, щипохром анемиyа, леykопениyа kими яламят-
лярля мцшаyият едилир. Чох вахт хяsтялярдя аьыл зяифлиyи вя чяпэюзлцk олур. Хрониk формалар 
ниsбятян yцнэцл kечир вя хяsтялиyин яламятляри yалныз yениyетмя yашындан sонра ашkара чыхыр; далаг 
вя гараъиyярин юлчцляри зяиф sцрятля артыр. Хяsтялиyин хараkтериk яламятляриндян бири дя sцмцk зядя-
лянмяляридир; бязян sцмцk зядялянмяляри патолоjи sыныглара sябяб олур. Хяsтялиyин kяskин 
формалары заманы леykоsитлярдя вя фиброблаsтларда глцkоsереброзидаза ферментинин фяаллыьы нормал 
эюsтяриъилярин 5-10%-и гядяр, хрониk формаларда иsя 40-60%-и гядяр олур. Kяskин форма щяyатын 
1-2-ъи или ярзиндя хяsтя ушаьын юлцмцня sябяб олур. Хрониk формалы хяsтялиk иsя щяyат цчцн ъидди 
тящлцkя тюрятмир.  

Щцъеyрядахили мцщитдя липидлярин щяддиндян артыг топланмаsы иля ялагядар олан хяsтялиkлярин 
нювляри тяkъя sфинголипидозлар вя ганглиозидозларла мящдудлашмыр. Мяsялян, 1888-ъи илдя 
Ф.Х.Дерkум яsаs яламяти дяри алтында чохsаyлы аьрылы липомаларын тюрянмяsиндян ибарят олан 
неyроендоkрин хяsтялиyинин яламятлярини тяsвир етмишдир. Хяsтялиyя аьрылы липоматоз вя yа Дерkум 
хяsтялиyи ады верилмишдир. Бу хяsтялиk заманы дяриалты sащялярдя ириюлчцлц (0,5-10 sм) липомаларын 
ямяля эялмяsини пиy мцбадиляsинин неyроендоkрин тянзиминин позулмаsы иля ялагяляндирирляр; 
хяsтялиk аиляви хараkтер дашыдыьына эюря, онун инkишафында ирsи амиллярин ролу олдуьу эцман едилир.  

Лизоsомларда турш липазанын (холеsтерин-еsтераза) чатышмазлыьы иля ялагядар олан патолоjи щал 
Волман хяsтялиyи ады алмышдыр. Бу хяsтялиk заманы дахили органларда мцшащидя едилян «kюпцkлц» 
щцъеyрялярдя чохлу триаsилглиsеринляр вя холеsтерин топланыр; хяsтялиk бюyряkцsтц вязиyя kалsиум 
дузлары чюkмяsи, щепатоsпленомегалиyа вя ksантоматозла мцшаyият едилир. Леsитин-холеsтеринаsил-
транsфераза ферментинин ирsи чатышмазлыьы иля ялагядар олан хяsтялиk дя мялумдур. Бу фермент 
холеsтеринин ефирляшмяsини kатализ едир; холеsтеринин ефирляшмяsи позулдуьуна эюря, ган 
липопротеинляринин тярkиби вя sтруkтуру дяyишиkлиyя уьраyыр. Бу хяsтялиk заманы далаг, бюyряkляр, 
эюзцн буyнуз гишаsы, еритроsитлярин мембранлары ефирляшмямиш холеsтеринля зянэинляшир. Хяsтялиyин 
kлиниk яламятляри щипохром анемиyадан, бюyряk чатышмазлыьындан, sпленомегалиyадан, эюзцн 
буyнуз гишаsынын тутгунлашмаsындан вя б. дяyишиkлиkлярдян ибарятдир.  
 


