Maddslar miibadilasinin iimumi qanunauygunluqlari

Istonilon canli orqanizmin hoyat foaliyyatinin mahiyyatini maddolor vo
enerji miibadilosi togkil edir. Hoyat foaliyyoti miiddotindo canli orqanizmin otraf
miihitlo fasilesiz vo daim tomasda olmasi bilavasito miibadils proseslorinin hoyata
kecirilmosino sobob olur. Bir sdzlo, canli orqanizmin mdvcudlugu maddslor
miibadilesinin normal gedisinden asilidir. Orqanizma daxil olan qida maddslerinin
(karbohidrat,  ziilal, yaglar) hozm sistemindo ugradiglart  doyisiklik
(hiiceyrodonkonar xarici miibadilo), bu doyisikliklordon omolo golon monomer
maddolorin bagirsaqlardan sorulmasi ilk névbodo garaciyaro g¢atdirilmasi, oradan
gan vasitosilo hiiceyraloro gotirilorok biokimyovi ¢evrilmoaloro moruz qalmasi
(hiiceyrodaxili miibadilo-metabolizm) vo orqanizm {i¢lin lazimsiz  zororli
maddalorin orqanizmdon ekskresiyasi (xarici miibadilo) maddslor miibadilasi
adlanir. Falsofi ndqteyi nozardon maddoslor miibadilasi oks proseslorin — qidalanma
vo son parsalanma mohsullarinin orqanizmden xaric edilmosinin, sintez vo
par¢alanmanin, yani anabolizm vo katabolizm proseslorinin dialektik vohdatidir.
Metabolizmin 2 istiqgamoti vardir: katabolizm (dissimilyasiya, parcalanma) vo
anabolizm (assimilyasiya, sado quruluslu maddolordon iri molekullu maddolorin
sintezi). Bu proseslorin osas xiisusiyyatlori gostorilmisdir.

Insan organizmindo metabolizm asagidaki funksiyalar1 yerino yetirir:

% qgobul edilon qida maddoslarinin zongin enerjisi hesabina orqanizmin enerji

ila tochiz edilmasi;

% metabolizm naticasindo omolo golon enerjinin  zoruri molekulyar
komponentlorin (monomerlorin, makromolekullarin va s.) sintezina vo
miuayyan islorin (osmotik, mexaniki, sinir impulslarinin elektrik potensiali
soklinda otiiriilmasi va s.) yerina yetirilmosing sarfi;
hiiceyronin pargalanmis struktur komponentlorinin yenilogmaosi;
mithiim plastik funksiyali maddslerin sintezi;
biokimyovi vo fizioloji proseslordo xiisusi ohomiyyoti olan bioloji
molekullarin (hormonlar, mediatorlar, kofermentlorin vo s.) sintez vo

par¢alanmasinin hoyata kegirilmasi;
¢ badon temperaturunun sabitliyinin miihafizasi.
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son mohsullara pargalanmasi molekullardan siztezi




2. Osas reaksiyalarin novii — oksidlosmo | 2. Osas reaksiyalarin novii — reduksiya

3. ATF vo reduksiyaedici hidrogen | 3. ATF-in hidrolizi vo NADH, NADFH
dastyicilar goklindo sorbast enerjinin | vo FADH:> -nin oksidlagmasi naticasinda
ayrilmasi sorbast enerjinin sorf edilmosi

Katabolizm vo anabolizm proseslorin xiisusiyyatlori

Beloliklo, katabolizm va anabolizm ATF/ADF, reduksiyaedici ekvivalent
(NADFH), substrat vo mohsul sistemi vasitosi ilo bir-birini qarsiliqh sokildo
tamamlayan proseslordir. Bu proseslorin qarsiliql alagesi amfibolik yol adlanir.

Organizimdo maddolor miibadilosi birbasa enerji miibadilosi ilo baglidir.
Katabolizm reaksiyasi enerjinin ayrilmasi ilo miisayiot olunur (ekzerqonik), ayrilan
enerji anabolizm reaksiyalarina sorf edilir (enderqonik).

Biitiin bioloji sistemlordo ATF enerjini ekzerqonik prosesdon enderqonik
prosesa Otliron universal maddodir

Biomolekullarin katabolizm moarhalalori

Maddolor miibadilosi asas 3 morhoalodon ibaratdir.

Maddoslor miibadilosinin birinci marhalasinda moado-bagirsaq sistemindo iri
molekullar (biopolimerlor) 6z monomerlorino godor pargalanirlar. Molekullarin
deqradasiyasinda hidrolitik yol istiinliik togkil edir, bu reaksiyalar ekzerqonik
olsalar da ayrilan enerji osason istilik soklindo otraf miihito otiiriiliir. Bu zaman
1%-9 gadar enerji istilik soklinds ayrilir vo ATF sintez olunmur. Birinci morhslads
bas veron proseslor spesifik ferment sistemlori vasitasilo icra olunur vo monomer
molekullar — heksozalar (qliikoza), amintursular, gliserol, piy tursulari amelo galir.

Biomolekullarin katabolizminin iimumi yollarinin sxemi
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Ikinci marhalads monomerlor katabolizmin spesifik yollarin1 kegorok {imumi
parcalanma mohsullar1 — piroliziim tursusu vo asetil-KoA omolo gotirirlor.
Pirolizlim tursusu on ¢ox energetik mogsadlo sorf olunur, katabolizmin I {imumi
yoluna daxil olaraq asetil-KoA-ya vo karbon qazina parcalanir. Piroliziim
tursusunun oksidlogsmoklo dekarboksillosmosindon 1 mol NADH, omolo golir,
asetil-KoA 1so morkozi substrat kimi katabolizmin II {imumi yoluna daxil olub
coxmarhalali proses naticesinde 2 mol COz va 8 ciit hidrogenin ayrilmasi ilo
miisayiat olunur.

Bu zaman 20%-0 qodor hisso-hisso enerji ayrilir. Bu enerjinin ¢ox hissasi
ATF-in makroergik rabitolorinds toplanir (mitoxondrids). Qismen istilik soklinda



do ayrilir.

Uciincii moarhalad> ayrilan hidrogenlor NAD® vo FAD vasitosilo
elektrodastyict zoncirs (EDZ) &tiiriiliir; 80%-0 qodor enerji ayrilir, bunun da
50-60%-1 istilik soklinda otraf miihito otiirtiliir; 40-50%-1 iso anabolik proseslors vo
digor mogsadlors — mexaniki islora (ozalo togalliisii vo s.) sorf edilir.

Katabolizmin I iimumi yolu

Katabolizmin timumi yollarmin birinci reaksiyasi — piroiiziim tursusunun
(piruvat) oksidlosmoklo dekarboksilogmosidir. Biitiinlikdo bu reaksiyalar
(dehidrogenlosmo vo dekarboksillosmo) ¢oxmorhololi (5 biokimyovi reaksiya)
multiferment (poliferment) sistem kompleksinin katalizatorlugu soraitinds hoyata
kecirilir. Piruvatdehidrogenaza (PDH) kompleksi vo prosesdo istirak edon
kofermentlor mitoxondrinin matriksinds yerlosirlor.

PDH-nin torkibi 3 miirokkob fermentdon — piruvatdekarboksilaza (PDK),
dihidrolipoiltransasetilaza (DLTA), dihidrolipoildehidrogenaza (DLDH) vo asan
dissosiasiya edon 2 kofermentdon — NAD", HS-KoA-dan ibarotdir.

Piruvatdehidrogenaza kompleksinin birinci fermenti (piruvatdekarboksilaza)
baslangic reaksiyani kataliz edir, piroiiziim tursusu (PUT) TPF-lo qarsilight olagodo
olaraq aktiv formaya kecir vo karbon gazini itirir.

Ikinci ferment 2 fermentativ reaksiyada istirak edir. II vo III morhololori
dihidrolipoiltransasetilaza fermentinin istiraki ils kataliz olunur. Bu zaman avvalca
asetillipoy tursusu omolo golir, sonra asetil qaligit HS-KoA ilo birlogorok asetil-
KoA-nin omolo golmasini basa ¢atdirir; dihidrolipoy tursusu iso tigiincii fermentin
istiraki ilo oksidlosmis formaya — lipoy tursusuna cevrilir. Omolo golon reduksiya
olunmus FADH> NAD"-la qarsiligh slagodo olaraq oksidlosir vo FAD-1n omoalo
golmosing sobab olur. Bu zaman omolo golon NADH>-don 2,5 mol ATF enerjisi
ayrilir.

Piroiizim tursusundan bu yolla omals galon asetil-KoA sonra katabolizmin I
imumi yoluna daxil olaraq CO> vo suya qodor tam parcalanir.



Katabolizmin I iimumi yolunun sxemi

_SH
CHy~( ~COOH E\-TPF E2-LT HS-KoA
5. 6-CH,
0 e
1 2 0
_ 8 _SH i
CO#” ME,; -TPF - CH ~CH; E-LL | B-L1 CH; - CO - $-KoA

| S ~
OH >i< i

NAD* NADH-H

2.5 mol AT}

1 - piruvatdekarboksilaza (PDK); 2,3 - dihidrolipoiltransasetilaza (DLTA);
4, 5 - dihidrolipoildehidrogenaza (DLDH)

Katabolizmin I iimumi yolu

Trikarbon tursulart dévraninda (TTD) katabolizmin I {imumi yolunda
omalo golon asetil-KoA-nin asetil qaliglarinin karbon atomlar1 2 molekul karbon
qazina qador oksidlagir. Oksidlosma-reduksiya reaksiyalar1 zamani ayrilan hidrogen
atomlart NAD" vo FAD- asili dehidrogenazalarin vasitosilo EDZ-5 ¢atdirilir.

Noticodo mitoxondrilorin daxili membraninda EDZ-do su omolo galir vo
ADF oksidlogsmoklo fosforlagmaya moruz qalaraq ATF-in sintezino sobob olur.
Asetil-KoA-nin asetil gqaliglarinin oksidlogsmasi 8 fermentativ reaksiyadan ibaratdir.
Organizmdo asetil-KoA tokco katabolizmin I iimumi yolunun mohsulu deyildir. O,
homg¢inin piy tursularinin B-oksidlogsmosinin, bozi amintursularin (fenilalanin,
tirozin, lizin, leysin va s.) spesifik katabolizm yollarinin da mshsuludur. Alinma
manbayindan asili olmayaraq, omalo galon asetil-KoA bir ¢ox anabolik proseslora
(xolesterinin sintezi, ketogenez vo s.) do colb edilo bilir. Aerob pargalanma
naticasinda asetil-KoA-ya vo TTD-nin araliq mohsullarina ¢evrilo bilon biitiin
biomolekullar (karbohidratlar, lipidlor, amintursular) {iclin son oksidlosmo
morholasi katabolizmin II imumi yoludur.

Limon tursusu dovrant (LTD) enerji metabolizmindo miistosna rola
malikdir (10 mol ATF sintez olunur). Amfibolik metabolizm yoluna da aid edilon
LTD hom do anabolik ohomiyyoto malikdir. Onun araliq mohsullarindan -



ketoglutar (a-KQT) vo oksalatsirko tursulart (OST) miivafiq olaraq, qlutamin vo
asparagin tursularinin, eloco do suksinil-KoA hemin sintezino sorf oluna bilirlor.
Krebs dovraninin ardicil biokimyovi reaksiyalarinin katalizindo istirak edon 8
fermentdon biri poliferment sistemo aid olan a-ketoqlutaratdehidrogenaza
kompleksidir. LTD-nin fermentlorinin har biri sociyyovi xiisusiyyatlors malikdir.

Trikarbon tursusu dévraninin
inteqrativ vo amfibolik funksiyalar

Katabolizmin II imumi yolunun reaksiyalart mitoxondrinin matriksinds gedir.
Indi iso Krebs dévraninin — katabolizmin II iimumi yolunun reaksiyalar1 ils tanis
olaq (sokil 5.5.).

v" Geriys donmoyen birinci reaksiyada asetil-KoA ilo oksalatsirks tursusunun
(OST) kondensasiya reaksiyasi naticasinds sitratsintaza fermentinin tosirilo
limon tursusu sintez olunur (araliq mohsul kimi sitril-KoA alinir).



v Ikinci reaksiyada akonitathidrataza (akonitaza) fermenti limon tursusunun
izolimon tursusuna donon ¢evrilmasini kataliz edir. Bu zaman araliq mohsul
olaraq, avvalco sis-akonit tursusu amolo golir. Qeyd etmok lazimdir ki, sis-
akonit tursusu reaksiya basa catanadok fermentin aktiv morkozindon
ayrilmir. Odur ki, ona sarbast sokilds rast golinmir.

v Ucgiincii reaksiyami kataliz edon izositratdehidrogenaza fermenti ikili
funksiya dasiyir. Onun katalizatorlugu soraitindo oavvalco izolimon tursusu
dehidrogenlosorok (oksidreduktazalar) oksalatkohroba tursusuna, sonra
oksalatkohroba tursusundan B-voziyyotdo yerloson karboksil qrupu CO»
soklindo ayrilir vo a-KQT sintez olunur. Reaksiya noticosindo NADH.H*
omalo golir. NADH> EDZ-5 daxil olaraq 2,5 mol ATF-in sintezi ilo
naticolonir.

v' Limon tursusu dovranmnin dérdiincii  reaksiyast zamani o-KQT-nin
oksidlogsmaklo dekarboksillosmasindon yiiksok enerjili birlosmo olan
suksinil-KoA omolo golir. Reaksiyani struktur vo funksional cohatdon
piruvatdehidrogenaza kompleksino oxsar olan a-ketoqlutaratdehidrogenaza
kompleksi kataliz edir. Bu kompleks do 3 fermentdon togkil olunmusdur:

% a-ketoqlutaratdekarboksilaza, kofermenti TPF-dir;

% dihidrolipoiltranssuksinilaza, kofermenti lipoy tursusudur;

+¢ dihidrolipoildehidrogenaza, kofermenti FAD-dir.

Olavo olaraq, kompleksin torkibino NAD® vo HS-KoA da

(comi 5 koferment) daxildir. Poliferment sistemo aid olan piruvatdehidrogenaza
(PDH) kompleksindon forqli olaraq o-ketoqlutaratdehidrogenaza kompleksi
torkibinds tonzimlayici subvahidlor olmadigindan miirokkob tonzim mexanizmina
malik deyildir. NADH.H" ayrilir vo naticods 2,5 mol ATF qazamlir. Hor iki
reaksiyada oksidlogsmoklo fosforlagsma soviyyasindo ATF sintez olunur.

v’ Besinci reaksiya limon tursusu dOvraninda substrat soviyyasindo
(vasitosilo) fosforlasma ilo miisayiot olunan yegano reaksiyadir.
Suksinattiokinaza fermenti ilo kataliz olunan bu reaksiyada QDF vo H3PO4
istirak  edir. Noticodo suksinil-KoA  kohroba tursusuna ¢evrilir.
Mitoxondrilorin daxili membrani ilo rabitoli olan nukleotiddifosfatkinaza
fermentinin katalizi noticasindo QTF-in {igilincii fosforil qrupu ADF-o
otiirtiliir vo bir mol ATF sintez edilir.

v' Altinct reaksiyada omolo golon kohroba tursusu (suksinat) FAD- asili
suksinatdehidrogenaza fermentinin istiraki ilo hidrogensizlosorok fumar
tursusuna cevrilir. Reaksiya naticosindo FADH; omolo golir ki, bu da 1,5
mol ATF-in sintezino sobob olur. Suksinatdehidrogenaza mitoxondrinin
daxili membrani ilo méhkom rabitolonmisdir va kiikiirdlii domir ziilallar ilo
(Fe2Sz vo FesS4) EDZ-nin II vo III kompleksinin torkib hossosidir.

v Yeddinci reaksiyada stereospesifik fumarathidrataza (fumaraza) fermenti



istirak edir. Bu zaman fumar tursusu hidratlasaraq alma tursusuna (malat)
cevrilir.

v’ Sakkizinci reaksiyada mitoxondrial malatdehidrogenaza fermentinin
istiraki ilo alma tursusu oksalatsirko tursusuna cevrilir vo bu kimyavi
reaksiya ilo TTD basa ¢atmis olur, dovr qapanir. Reaksiya noticosindo
omolo golon NADH; 2,5 mol ATF-in sintezina sobob olur.

Trikarbon tursularin dévranin sxem iizra tasviri
vd energetik xiisusiyyatlori

Limon tursusu dévraninin reaksiyalarina nozor salsaq, burada 2 mol CO; ayrildigim
aydin qdrmok olar, bundan basqa 4 molekul reduksiya olunmus koferment (3 mol NADH
vo 1 mol FADH,) omoalo golir ki, bu kofermentlor elektronlari EDZ-do oksigens -
elektronlarin sonuncu akseptorlarina verirlor.

Krebs dovraninda limon tursusunun omolo golmo morholosine vo fumar
tursusunun hidratlagsmasina 2 mol su sorf edilir. Bunlar1 nazors alaraq katabolizmin
II imumi yolunun yekun tonliyini bels ifads etmak olar:

CH3CO~S-KoA+3NAD+FAD+2H:0+ADF+H3P04— 2CO,+3NADH,+
FADH; + ATF+ HSKoA



Yekun tonlikdon LTD-da 10 mol (2,5x3+1,5+1=10 ) ATF sintez olundugu
molum olur. Hor TTD dévraninda 9 mol ATF oksidlosmoklo, 1 mol ATF iso
substrat soviyyoasindo fosforlagsma yolu ilo sintez edilir.



