Qliikozanin pentozafosfat yolu ilo oksidlosmasi
(apotomik oksidlosmo)

Katabolizmin bu yolunda heksozalar oksidlosmo yolu ilo biokimyovi
doyisikliklors ugrayirlar vo pentozalar omolo golir. Prosesdo pentozafosfat
efirlorinin amolo golmasino gors, katabolizmin bu yoluna pentozamonofosfat yolla
par¢alanma va ya pentozamonofosfat dovrani ad1 verilmisdir.

Pentozafosfat dovrani (apotomik oksidlosma) 2 marholodon ibarotdir:

1) oksidlogmo-reduksiya;

2) geyri-oksidlogsmo morholosi.

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

Onun hidratlagma reaksiyast adi goraitdo gedo bilor, orqanizm daxilinds iso
bu reaksiya qliikkonlaktonaza fermenti vasitasilo siirotlondirilir. ©malo golon 6-
fosfoqliikon tursusu yenidon dehidrogenlogmao reaksiyasina ugrayir; karbon qazi vo
ribuloza-5-fosfata cevrilir. Bununla prosesin oksidlosma marhalasi basa catmis
olur.

Qeyri-oksidlasma morholosindo ribuloza-5 fosfat 2 fermentin — ribuloza-5-
fosfat-epimeraza vo ribuloza-5-fosfat-izomerazanin tosirino moruz qalir.

Pentozamonofosfat yolunun geyri-oksidlosma marhalolori transketolaza vo
transaldolaza fermentlorinin faallig1 ilo slagadardir. Transketolaza va transaldolaza
fermentlorinin torkibino B vitamininin kofermenti (TPF) daxildir. Bu fermentlorin
foallig1 sayasinds orqanizmds pentozafosfatlar yenidon qliikozaya qaytarilir.

Oksidlogmo-reduksiya morhoalosindo 1 mol qliikkoza-6-fosfatin oksidlogsmosi
noticosindo 1 mol CO; omoalo golir; 6 mol gliikoza-6-fosfat bu proseso sorf edilir,
noticodo 6 mol CO> vo dehidrogenlosmo reaksiyalarinda iso 12 mol NADFH»
omolo golir. Bunlar1 nozoro alaraq, dovranin {imumi tonliyini asagidaki kimi
yazmagq olar:

6 Qliikoza-6-fosfat + 12 NADF + 7 H20 — 5Qliikoza-6-fosfat + 12NADFH: +
6CO2+ H3PO4
Sag vo sol toraflordoki eyni maddslori nozors alsaq, yekun tonliyi belo ifado
edos bilarik:

Qliikoza-6-fosfat + 122NADF + 7TH20 — 12NADFH: + 6CO2 + H3PO4

Bu zaman prosesdo omolo golon 2 miihiim {izvi maddonin — NADFH>-nin vo



riboza-5-fosfatin orqanizm {i¢iin oshomiyyati:

Reduksiya olunmus NADF* (NADFH;)  piy tursularinin, steroid
quruluslu maddoslorin sintezi iigiin istifado edir. Bundan olavo, NADFH; qaraciyor
hiiceyrolorinin mikrosomlarinda dorman maddslorinin vo zoharlorin iimumi sokildo
sitoxrom Psso adlanan monooksigenaza vasitosilo  zararsizlosdirilmosindo
va eritrositlorin xarici membran lipidlorinin peroksidlogmasinin qarsisini almaqla
onlarin tamliginin qorunmasinda miithiim rol oynayir. Lipid peroksidlogmasinda
qliitationperoksidaza fermenti miithiim rol oynayir. NADFH> Qlutationperoksidaza
fermentinin aktiv formasinin torkibino daxil olan reduksiya olunmus qlutationun
hidrogen atomlarinin donoru vozifosini dasiyir.

Irsi  hemolitik anemiyalarin bozi ndvleri eritrositlordo  qlitkoza-6-
fosfatdehidrogenaza fermentinin aktivliyinin az olmasi ilo olagodardir. Qliikoza-6-
fosfatdehidrogenaza g¢atismazliginin bir névii favizm xostoliyino sobob olur. Bu
xastoliyin ad1 hemolitik tosir géstoran qida amilinin adindan gétiiriilmiisdiir: belo
xastolordo hemolitik krizlor Vicia Faba adli paxla ndviiniin (at paxlasi) qida
maddosi kimi gobuledilmosi noticosindo toronir. Piy hiiceyrolorindon olavo,
qaraciyer, boyrakiistii vezilar, cinsiyyet vazilori, siid vozileri (xiisusen laktasiya
dovriindo), siimiik iliyi vo limfoid toxuma da apotomik oksidlogsmonin yiiksok
intensivliyi ilo forglonir.

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

Karbohidrat miibadilasinin pozulmalari

Karbohidrat miibadilosinin voziyyoti barodo molumat oldo etmok iigiin
ganda qliikkozanin soviyyasi on yaxs1 gostoricidir. Karbohidratlarin hozminin vo
sorulmasinin asas patologiyasi asason 2 sobobdon ola bilor:

¢ bagirsaglarda karbohidratlarin hidrolizinds istirak edon fermentlorin qlisuru;
% karbohidratlarin hozm mohsullarmin bagirsagin selikli gisa 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



glikozanin gatiligt 10 mmol/-o borabor oldugda osmotik tozyiq yiiksalir,
hiperqlikemiya vo asidoz bag verir. Gorgin fiziki is zaman1 qanda sokorin miqdari
artir.

Hiperglikemiya patoloji vo fizioloji hallarda miisahids olunur.

Miixtolif xostoliklordo — sokorli diabet, hipofizar xastoliklor, boyrokiistii
vazinin siglori, qalxanabanzor vazinin hiperfunksiyasi, morkozi sinir sisteminin
izvi zadalonmalori, beyin qan dovraninin pozulmalari, qaraciyarin iltihabi vo ya
degenerativ xarakterli xastoliklori hiperglikemiya ilo miisayiot olunur. Fizioloji
hiperglikemiya vo gliikozuriya slamotlori ¢coxlu miqdarda sokor gobulu naticosindo
vo psixoemosional gorginlik soraitindo osobi insanlarda yarana bilir.

Demoli, saglam va xosto insanlarin ¢ox miqdarda sokor gobul etmosi onlarin
ganinda sokorin miqdarina miixtolif dorocodo tosir 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 qaninda sokor todricon daha yiiksok
soviyyoyo qalxir, uzun miiddotdon sonra nisboton zoif siirotlo ovvolki (ilkin)
soviyyasina gatir. Sokorli diabetin "gizli" formasimni miisyyon etmoak ii¢lin klinik
laboratoriyalarda aparilan funksional sinaqlardan biri "sakar yiikii"” smnagidir.
"Sokor yiikli" sinagi sokorli diabet xostoliyl olan insanlarda aparildigda ganda
sokorin miqdarmin xiisusilo yiiksok soviyyoya galxmasi miisahido olunur. Belo
xostolors sinagin gedisino goro onlara acqarina 50 vo ya 100 q gliikoza igirdilir.

Hipoglikemiya endokrin vazilorin zadslonmosi — qalxanabanzer vazinin
hipofunksiyasi, boyrokiisti vozinin xronik c¢atigmazligi, madealtt vazinin
hiperfunksiyasi, hipofizin 6n payinin total ¢atismazIlig ilo slagadardir.

Achq, gorgin fiziki is zamani da hipoglikemiya téronir. Insuloma
(Langerhans adaciglarinin ~ B-hiiceyrolorindo  téronon  sislori),  floridzin,
monoyodasetat (heksokinaza fermentinin inaktivatorlar1), glikogenozlar vo

zohorlonmoalor do hipoglikemiyaya sobab olur.
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Karbohidrat metabolizminin irsi xostoliklorino fruktozuriya, fruktozaya
qarsi doziilmazlik vo qalaktozemiya da aid edilir.

Qlikogen miibadilosinin pozulmalari. Qlikogenin sintez vo ya
par¢alanmasin1 kataliz edon fermentlorin foalliglarinin irsi olaraq c¢atigsmazligi,
yaxud olmamasi, eloco do bu fermentlorin tonziminin pozulmasi ilo olagodar
pozulmalarin bir qrupu qlikogen toplanma xastaliklori ad1 altinda birlogdirilmisdir.

Klinik olamatlorine gora gqlikogenozlar 3 qrupa boliiniir:

¢ qaraciyar;

< ozolo;

«» yayilmis (qarisiq) glikogenozlar.

I név qaraciyor glikogenozunun — Girke Xxastaliyinin sobobi qliikoza-6-
fosfataza fermentinin  ¢atismazligidir. Fermentin  catismazligi  hesabina
hiiceyrolorde artiq miqdarda qliikoza-6-fosfat toplanir. Bu iso qlikogenoliz
prosesino longidici tosir gostorir. Xosto usagin hoyatinin ilk ilindon etibaron
xostoliyin olamotlori baslayir. Sonra todricon qaraciyor vo boyroklor (oksor
hallarda) boyliylir, boy inkisafi longiyir. Hipoqlikemiya ils olagadar qicolmalar,
gqanda piroiliziim va siid tursularinin miqdarinin artmasi, adrenalin va qliikaqon
hormonlar yeridildikdo hiperglikemiyanin téronmomasi vo buna baxmayaraq, siid
tursusunun miqdarinin artmasi da Girke xastaliyinin slamatlorindondir.

Pompe xastaliyi (qlikogenozun II ndvii) yayilmis glikogenoza aid olub,
xostonin biitlin organ vo toxumalarinda glikogenin toplanmasi ilo tozahiir edir.
Xostoliyin yaranma sobobi lizosomlarda turs a-qlikozidaza (y-amilaza, a-1,4-
qlikozidaza) fermentinin foalliginin azlig1 vo ya he¢ olmamasidir. Foaaliyyatds olan
ozalalar, xiisusils lirak azalasi xastalik zamani hipertrofiyaya moruz qalir, qaraciyer
nisbaton az boyliylir, 9zals zsifliyi miisahids edilir.

Qlikogenozun V novii — Mak-Ardl xastaliyi 5zolo gqlikogenozuna aid olub,
azolalordo fosforilaza fermentinin olmamasi sobabindon bas verir. Naticads azalo
glikogeninin pargalanmasi ¢otinlogir. ©zalo zoifliyi, tez yorulma, yilingiil isdon
sonra tongnofoslik vo iirok ddyiinmo xostoliyin klinik olamatlorindondir. Ozalo
qlikogenozu — hayati tohliiko toratmir va diger qlikogenoz novlari ilo miiqayisada
xastolik ylingiil kegir. ©zalo glikogenozunun agir formalarina nadir hallarda rast
galinir vo bu zaman xastalor yalniz 30 yasiadok yasayirlar.



Qlikozidozlar. Heteropolisaxaridlor vo karbohidratlarin basqa {izvi
maddolorlo omolo gotirdiklori komplekslor — qlikoproteinlor, qlikolipidlor,
lipopolisaxaridlor orqanizmdo fasilosiz olaraq, parcalanir vo sintez edilorok yenisi
ilo ovozlonilir. Pargalanma reaksiyalar1 bir-birindon tosir etdiklori rabitoyo qarsi
spesifikliklorina gore forglonon miixtalif név endo- vo ekzoqlikozidazalar qrupuna
aid olan qlikozidazalart vo glikozidazalarin sintezinin pozulmasi ilo tdronon irsi
xostoliklor glikozidozlar adlanir. Qlikozidazalara aid olan miixtolif fermentlorin
foalliginin az olmasi vo ya olmamasi ilo olagadar xeyli irsi xostolik askar
edilmisdir. Hiiceyrolordo hidrolizi pozulan hor hanst bir karbohidratin
(irimolekullu) artiq miqdarda toplanmasi belo glikozidozlarin inkisafinin osasini
toskil etdiyi {i¢iin bu xostoliklora "toplanma xostoliklori" do deyilir. Bir qayda
olaraq, bu maddslorin lizosomlarda toplanmasi todricon toxumanin distrofiyasi ilo
naticolonir.

Qlikozidozlara (qlikolipidoz) aid olan irsi xostoliyin bir ndviiniin —
amavrotik idiotiya xostoliyinin ilk dofo klinik ohomiyystini ingilis alimi W.Tay
(1881) vo amerikali nevropatoloq B.P.Sakhs (1887) tosvir etdiklori ii¢iin hazirda bu
xostoliyo Tey-Saks xastaliyi do deyilir.

Qlikozidozlarin bir ndvii olan mukopolisaxaridozlar gliikozaminglikanlarin
hidrolizini kataliz edon fermentlorin irsi qlisurlari ilo alagodar xostoliklordir.



