Qlikogenin metabolizmi. Qliikozanin pentozafosfat yolu ilo
parcalanmasi. Qanda sokarin migdarmin tonzimedilma
mexanizmlori: hipo- va hiperqlikemiyalar. Karbohidrat

miibadilasinin irsi vo qazanilmis patologiyalar.

Qlikogen insan vo heyvan orqanizminin biitliin hiiceyralorinds sintez edilo
bilir (yalniz eritrositlor miistosnaliq toskil edir). Lakin glikogenin sintez edilmo
stirati qaraciyar hiiceyralorindo vo skelet ozalolorindo xiisusilo yliksokdir. Qaraciyor
glikogeni glilkoza qidada olmadiqgda vo ya acliq zamani digor toxumalar iigiin
gliikozanin monboyi rolunu oynayir. Qaraciyordo qlikogen ehtiyati 12-24 saat
orzinds sorf edilir.

Qlikogenin sintezi (qlikogenogenez). Qan vasitasilo hiiceyraloro qotirilon
sorbast qliikkoza avvalca heksokinaza va ya gliikkokinaza fermentinin istiraki ilo fos-
forlasma reaksiyasina ugrayib, qliikoza-6-fosfata, sonra iso ~ fosfoqliikomutaza
fermentinin katalizatorlugu soraitinds qliikoza-1-fosfata ¢evrilir. Bundan sonra
qliikkoza-1-fosfat uridintrifosfatla (UTF) reaksiyaya girib, uridindifosfat-1-qliiko-
zaya (UDF-1-qliikoza) omoala golmasino sobab olur.

Bu reaksiya qliikoza-1-fosfaturidiltransferaza fermentinin tosiri ilo bag verir.
Qlikogen sintezinin ndvboti morhalosindo UDF-qliikoza glikogensintazanin istiraki
ilo gliikoza qaligin1 glikogen molekulunun reduksiya reaksiyasi vermoyon uc
hissalorino otiirtiliir vo  1,4-qlikozid rabitesi vasitesilo qlikogen qaligina
birlosdirilir. ©lavo a-1,6-qliikkozid rabitolori amilo-(1,4—1,6)-transqlikozidaza
fermentinin tosiri ilo bas verir. Adi ¢okilon fermento «saxolondirici ferment» do
deyilir.

QOlikogenin parcalanmas: (qlikogenoliz) osason fosforolitik yolla hoyata
kegirilir; fosforilaza (qlikogenfosforilaza) fermentin istiraki ilo qlikogen
molekulunun uc hissalorinds yerloson gliikkoza qaliglar: fosfat tursusunun istiraki ilo
molekuldan ayrilaraq qliikoza-1-fosfata cevrilir. Qliikoza-1-fosfat ilk novbada
fosfoqliikomutaza fermentinin tosirindon qliikoza-6-fosfata ¢evrilir. Sonra iss
gliikoza-6-fosfatin hidrolizi naticosindo molekuldan fosfat tursusu ayrilir vo sorbost
gliikoza omolo golir. Qliikoza-6-fosfataza qaraciyar, boyrok, bagirsaq hiiceyrolori-
nin membrani ilo rabitoli olan fermentdir, ona géro burada proses sorbost glilkozaya
godor gedir. ©zolo liflorindo vo orqanizmin digor toxumalarinin hiiceyralorindo
qliikkoza-6-fosfataza fermenti yoxdur va qliikkoza-6-fosfat membrandan keg¢a bilmir,
qlikogenin parcalanmasindan omolo golon qliikoza-6-fosfat ozslonin yigilmasini
tomin etmok iiclin glikolizo qosulur: ¢ox hissasi anaerob soraitdo katabolizmo



ugrayib, siid tursusuna cevrilir, nisboton az hissasi iso oksigenli miibadilonin son
mohsullariin (CO; va su) amolo golmosino godor oksidlosir.

Qlikogen miibadilasinin tanzimi. Qlikogenin sintezi vo parcalanmasinin
tonzimedici fermentlorinin (qlikogensintaza vo fosforilaza) aktivliyi orqanizmin
vaziyyatindon asili olaraq hormonlarla idars edilir.

Bels ki, gida goebulu zaman insulin qlikogensintaza fermentini stimulo edir
vo glikogenin sintezi siirotlonir. intensiv is zamam adrenalin, acliq zamani iso
gliikaqon, oksino glikogenfosforilazani aktivlosdirir vo qlikogenin pargalanmasi bag
Verir.

Qliikozanin pentozafosfat yolu I parcalanmasi.

Katabolizmin bu yolunda heksozalar oksidlosmo yolu ilo biokimyovi
dayisikliklors ugrayirlar vo pentozalar omals golir. .

Pentozafosfat dovrani (apotomik oksidlosma) 2 morhoalodon ibarotdir:

1) oksidlogmo-reduksiya;

2) geyri-oksidlagsma marholosi.

Proses sitoplazmada bas verir. Pentozafosfat dévraninda qliikoza-6-fosfat
gliikoza-6-fosfatdehidrogenaza fermentinin  (kofermenti-NADF")  tosiri  ilo
dehidrogenlosmo reaksiyasina moruz qalir vo 6-fosfoqliikon-laktona gevrilir.

Onun hidratlagsma reaksiyas1 adi soraitdo gedo bilor, organizm daxilinds iso
bu reaksiya qliikkonlaktonaza fermenti vasitasilo siirotlondirilir. ©malo golon 6-
fosfoqliikon tursusu yenidon dehidrogenlogmo reaksiyasina ugrayir; karbon qazi vo
ribuloza-5-fosfata ¢evrilir. Bundan prosesin oksidlosma marhalasi bitdi.

Qeyri-oksidlasma morhalosindo ribuloza-5 fosfat 2 fermentin - ribuloza-5-
fosfat-epimeraza va ribuloza-5-fosfat-izomerazanin tasirine moaruz qalir.

Pentozamonofosfat yolunun geyri-oksidlosmo morhololori transketolaza vo
transaldolaza fermentlorinin foallig1 ilo olagodardir. Transketolaza vo transaldolaza
fermentlorinin  torkibino tiamin vitaminin kofermenti (TPF) daxildir. Bu
fermentlorin foallig1 sayosindo orqanizmdos pentozafosfatlar yenidon gliikozaya
qaytarilir.

Apotomik oksidlosma prosesi zamani 1 mol qliikkoza-6-fosfatin ugramasi
naticasinda 1 mol CO2 omalo goldiyina gora 6 mol qliikoza-6-fosfat oksidlogsma
prosesina sorf edilir; naticade 6 mol CO: va dehidrogenaza reaksiyalarinda 12 mol
NADFH> omolo golir. Bunlar1 nozoro alaragq, dovranin {imumi tonliyini asagidaki
kimi yazmaq olar:

6 Qliikoza-6-fosfat + 12 NADF + 7 H20 — 5Qliikoza-6-fosfat + 12NADF-Hz+
6CO2+ H3PO4



Sag vo sol toroflordoki eyni maddolori ixtisara salsaq, yekun tonliyi belo ifado
edo bilarik:

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

Bu zaman prosesdo omolo golon 2 miihiim {izvi maddonin — NADFH>-nin vo
riboza-5-fosfatin orqanizm {i¢iin shomiyyati:

Reduksiya olunmus NADF* (NADFH;)  piy tursularmin, steroid
quruluslu maddoslorin sintezi iigiin istifado edir. Bundan olavo, NADFH, qaraciyor
hiiceyrolorinin mikrosomlarinda dorman maddslorinin vo zoharlorin iimumi sokildo
sitoxrom Psso adlanan monooksigenaza vasitosilo zorarsizlosdirilmasinde  va
eritrositlorin xarici membran lipidlorinin peroksidlogsmasinin qarsisin1 almagla
eritrositlorin ~ tamliginin  qorunmasinda ~ mithiim rol  oynayir.  Lipid
peroksidlogsmasinda qliitation peroksidaza fermenti miihiim rol oynayir. NADFH>
Qlutationperoksidaza fermentinin aktiv formasinin torkibino daxil olan reduksiya
olunmus glutationun hidrogen atomlarinin donoru vozifosini dasiyir.

Irsi  hemolitik anemiyalarin bozi ndvleri eritrositlordo  qlitkoza-6-
fosfatdehidrogenaza fermentinin aktivliyinin az olmasi ilo olagodardir. Qliikoza-6-
fosfatdehidrogenaza ¢atismazliginin bir névii favizm xastaliyidir. Bu xastaliyin ad1
hemolitik tosir gdstoron qida amilinin adindan gotiiriilmiisdiir: belo xastolords
hemolitik krizlor Vicia Faba adli paxla noviiniin (at paxlasi) qida maddssi kimi
gabuledilmasi naticasinda toranir. Piy hiiceyralarindon slava, qaraciyer, boyrakiistii
vozilor, cinsiyyot vozilori, siid vozilori (xiisuson laktasiya dovriinds), siimiik iliyi vo
limfoid toxuma da apotomik oksidlogsmonin yliksok intensivliyi ilo forglonir.

Riboza-5-fosfatdan orqanizmdos histidinin, nukleozidlorin, nukleotidlorin
vo nuklein tursularinin sintezi zamana istifado edilir.

Karbohidrat miibadilasinin pozulmalari

Karbohidrat miibadilosinin voziyyati barade molumat olds etmok iicilin
ganda qliikkozanin soviyyasi on yaxs1 gostoricidir. Karbohidratlarin hozminin vo
sorulmasinin asas patologiyasi asason 2 sobobdon ola bilor:

¢ bagirsaglarda karbohidratlarin hidrolizinds istirak edon fermentlorin qilisuru;
¢ karbohidratlarin hozm mohsullarmin bagirsagin selikli qisa hiiceyralorindon
sorulmasinin pozulmasi.

Karbohidratlarin araliq miibadilssinin pozulmalari. Karbohidrat
metabolizminin pozulmalarimn olamatlori qanda sokorin miqdarinin (normada
qanda sokarin miqdart 4,4-6,6 mmol/-dir) doyigmasi naticasinds tazahiir edir. Onun



osas olamotlori hipo-, hiperqlikemiya vo qliikozuriyadir. Qanda sokorin miqdari
3,59 mmol/-don (70 mq%) az olduqda hipoglikemiya, 6,66 mmol/ -don (120 mq%)
cox olduqgda hiperglikemiya miisahido olunur. Sidiklo qliikoza ifraz1 gliitkozuriya
adlanib, norma hoaddindon daha ¢ox olduqda (9,44-9,99 mmol/) bas verir. Qanda
qlikozanimn qatiligt 10 mmol/ -o borabar olduqda osmotik tozyiq yiiksalir,
hiperqlikemiya va asidoz bas verir. Gorgin fiziki i zaman1 qanda gokorin miqdari
artir.

Hiperglikemiya patoloji va fizioloji hallarda miisahids olunur.

Miixtolif xostoliklordo - sokorli diabet, hipofizar xostoliklor, boyrokiistii
vozinin sislori, galxanabonzor vozinin hiperfunksiyasi, morkozi sinir sisteminin
tizvi zodolonmolori, beyin qan dévraninin pozulmalari, qaraciyorin iltihabi vo ya
degenerativ xarakterli xostoliklori hiperqlikemiya ilo miisayiot olunur. Fizioloji
hiperqlikemiya va gliikkozuriya slamatlari ¢oxlu miqdarda saker qobulu naticasinda
vo psixoemosional gorginlik soraitinds osobi insanlarda yarana bilir.

Demoli, saglam vo xasto insanlarin ¢ox miqdarda sokor gqobul etmasi onlarin
qaninda sokerin miqdarina miixtalif doracods tesir gostorir. Belo halda saglam
insanlarda siirotlo tdronon alimentar hiperqlikemiya zamani qanda sokorin
soviyyasi yliksok olub, tez bir zamanda azalaraq norma hoddino yaxinlasir. Sokorli
diabetin "gizli" formasi olan insanlarin ganinda sokor todricon daha yiiksok
soviyyayo qalxir, uzun miiddotdon sonra nisboton zoif siirotlo ovvolki (ilkin)
soviyyasing catir. Sokorli diabetin "gizli" formasini miioyyon etmok {iclin klinik
laboratoriyalarda aparilan funksional smaqlardan biri "sakar yiikii"” sinagidir.
"Sokor yiikii" smnagi sokorli diabet xostoliyi olan insanlarda aparildigda ganda
sokorin miqdarinin xiisusilo yiiksok soviyyoye qalxmasi miisahids olunur. Bels
xastolora sinagin gedigino gore onlara acqarina 50 vo ya 100 q qliikoza igirdilir
(sokil 7.8.).

Hipoqglikemiya endokrin vozilorin zodolonmosi - galxanabonzor vozinin
hipofunksiyasi, bdyrokiistii vozinin xronik c¢atismazligi, modoalti vozinin
hiperfunksiyasi, hipofizin 6n payinin total ¢atismazligi ilo slagodardir.

Achq, gorgin fiziki is zamani da hipoglikemiya téronir. Insuloma
(Langerhans  adaciglarmin  p-hiiceyralorindo  toronon  sislori),  floridzin,
monoyodasetat (heksokinaza fermentinin inaktivatorlari), qlikogenozlar vo
zoharlonmalar da hipoglikemiyaya sobab olur.

Karbohidrat metabolizminin irsi xostoliklorino fruktozuriya, fruktozaya
qarst doziilmozlik vo qalaktozemiya da aid edilir.

Qlikogen miibadilasinin pozulmalari. Qlikogenin sintez vo ya
parcalanmasini kataliz edon fermentlorin foalliglarinin irsi olaraq catismazligi,



yaxud olmamasi, eloco do bu fermentlorin tonziminin pozulmasi ilo olagodar
pozulmalarin bir qrupu qlikogen xastaliklori ad1 altinda birlogdirilmisdir.

Klinik olamatlorine gora gqlikogenozlar 3 qrupa boliiniir:

¢ qaraciyar;

< ozolo;

% yayilmis (qarisiq) qlikogenozlar.

I ndv qaraciyar qlikogenozunun - Girke xastoliyinin sobobi qliikoza-6-
fosfataza fermentinin  catismazligidir. Fermentin  catismazligi  hesabina
hiiceyroalorde artiq miqdarda qliikkoza-6- fosfat toplanir. Bu isa qlikogenoliz
prosesino longidici tosir gostorir. Xosto usagin hoyatinin ilk ilindon etibaron
xostoliyin olamotlori baglayir. Sonra todricon qaraciyor vo bdoyroklor (oksor
hallarda) boyiiyiir, boy inkisafi longiyir. Hipoqlikemiya ilo olagodar qicolmalar,
ganda piroiiziim vo siid tursularinin miqdarinin artmasi, adrenalin vo qlilkaqon
hormonlari yeridildikds hiperglikemiyanin téronmomasi vo buna baxmayaraq, siid
tursusunun miqdarinin artmasi da Girke xastaliyinin alamatlorindondir.

Qlikozidozlar. Heteropolisaxaridlor vo karbohidratlarin basqa iizvi
maddalorlo omolo gotirdiklori komplekslor - qlikoproteinlar, qlikolipidler,
lipopolisaxaridlor orqanizmdo fasilosiz olaraq, parcalanir vo sintez edilorok yenisi
ilo ovozlonilir. Par¢alanma reaksiyalart miixtolif nov endo- vo ekzoqlikozidazalar
grupuna aid olan qglikozidazalar aparir. Qlikozidazalarin sintezinin pozulmasi ilo
toronon irsi xostoliklor qlikozidozlar adlanir. Qlikozidazalara aid olan miixtolif
fermentlorin foalliginin az olmasi vo ya olmamasi ilo olagodar xeyli irsi xostolik
askar edilmisdir. Hiiceyralordo hidrolizi pozulan hor hansi bir karbohidratin
(irimolekullu) artiq miqdarda toplanmasi belo qlikozidozlarin inkisafinin asasini
togkil etdiyi tiglin bu xostoliklora "toplanma xostoliklori" do deyilir. Bir gayda
olaraq, bu maddaloarin lizosomlarda toplanmasi tadricon toxumanin distrofiyast ilo
naticolonir.

Qlikozidozlara aid olan irsi xastoliyin bir ndviiniin - amavrotik idiotiya
xostoliyinin ilk dofo klinik ohomiyyatini ingilis alimi W.Tay (1881) vo amerikali
nevropatoloq B.P.Sakhs (1887) tosvir etdiklori {i¢lin hazirda bu xostoliya Tey-Saks
xastoliyi da deyilir.

Qlikozidozlarin bir novii olan mukopolisaxaridozlar glilkozaminqglikanlarin
hidrolizini kataliz edon fermentlorin irsi qilisurlar1 ilo olagadar xastoliklordir.
Mukopolisaxaridozlarin 8 ndvii miioyyonlosdirilmisdir.



