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ÂÄÍÇÓ «Óêðà¿íñüêà ìåäè÷íà ñòîìàòîëîã³÷íà àêàäåì³ÿ» (ì. Ïîëòàâà)

Ìåòàáîë³çì àì³íîêèñëîò â êë³òèíàõ çä³éñíþºòüñÿ 
çà ó÷àñòþ íàñòóïíèõ ðåàêö³é: ïîë³ìåð³çàö³¿ – âèêî-
ðèñòàííÿ àì³íîêèñëîò äëÿ ñèíòåçó á³ëê³â, ïåïòèä³â; 
äåêàðáîêñèëþâàííÿ - ç óòâîðåííÿì á³îãåííèõ àì³ í³â 
ãîðìîíàëüíî¿ òà íåéðîìåä³àòîðíî¿ ä³¿ (ÃÀÌÊ, ã³ñòàì³í, 
ñåðîòîí³í, àäðåíàë³í òà ³íø³). Ðåàêö³¿ äåêàðáîêñè-
ëþâàííÿ êàòàë³çóþòüñÿ äåêàðáîêñèëàçàìè, êîôåð-
ìåíòîì ÿêèõ º ï³ðèäîêñàëüôîñôàò (àêòèâíà ôîðìà 
â³òàì³íó Â

6
). Á³îãåíí³ àì³íè â ïîëüøîìó ðîçùåïëþ-

þòüñÿ øëÿõîì äåçàì³íóâàííÿ; ðåàêö³¿ òðàíñàì³íó-
âàííÿ, ÿê³ ïåðåá³ãàþòü ó âñ³õ òêàíèíàõ, àëå â ïå÷³íö³ 
òà ì’ÿçàõ – íàéàêòèâí³øå. ¯õ ñóòü ïîëÿãàº ó ïåðåíå-
ñåíí³ -àì³íîãðóïè â³ä àì³íîêèñëîòè íà -âóãëåöåâèé 
àòîì -êåòîêèñëîòè – àêöåïòîðà àì³íîãðóïè, âíà-
ñë³äîê ÷îãî óòâîðþºòüñÿ íîâà çàì³í íà àì³íîêèñëîòà, 
ùî îïòèì³çóº á³ëêîâèé ñèíòåç. Ôåðìåíòè, ùî êàòàë³-
çóþòü ðåàêö³¿ òðàíñàì³íóâàííÿ, íàçèâàþòüñÿ àì³íî-
òðàíñôåðàçàìè. Íàéá³ëüø ïî  øè  ðåíèìè º àëàí³íàì³-
íîòðàíñôåðàçà (ÀËÒ) òà àñïàðòàòàì³íîòðàíñôåðàçà 
(ÀÑÒ); ðåàêö³¿ äåçà ì³íóâàííÿ – öå ñïîñ³á ðîçùåïëåí-
íÿ àì³íîêèñëîò ç óòâîðåííÿì àì³àêó. ²ñíóº äåê³ëüêà 
âèä³â äåçà ì³íóâàííÿ, àëå äëÿ îðãàí³çìó ëþäèíè îñíî-
âíèì º îêèñíå äåçàì³íóâàííÿ [1-6] .

²ñíóþòü òàêîæ ñïåöèô³÷í³ øëÿõè îáì³íó îêðåìèõ 
àì³íîêèñëîò.

Îáì³í àðîìàòè÷íèõ àì³íîêèñëîò 
(ôåí³ëà ëàí³íó ³ òèðîçèíó)

Ôåí³ëàëàí³í íå ñèíòåçóºòüñÿ â îðãàí³çì³ ëþ-
äè íè, òîáòî º íåçàì³ííîþ àì³íîêèñëîòîþ, ³ ïî-
âèíåí îáîâ’ÿçêîâî áóòè â ïðîäóêòàõ õàð÷óâàííÿ. 
Ïî÷àòêîâèé åòàï éîãî îêèñëåííÿ çä³éñíþºòüñÿ ôåí³-
ëàëàí³íã³äðîêñèëàçîþ, ÿêà ì³ñòèòüñÿ ò³ëüêè â ïå÷³íö³, 
ç óòâîðåííÿì òèðîçèíó (äî áåíçîëüíîãî ê³ëüöÿ ïðèºä-
íóºòüñÿ ã³äðîêñèëüíà ãðóïà). Ðåàêö³¿ ã³äðîêñèëþâàííÿ 
õàðàêòåðí³ äëÿ ìåìáðàí åíäîïëàçìàòè÷íîãî ðåòèêó-
ëóìó êë³òèí. Ïðîöåñ íåçâîðîòí³é, òîìó íå ìîæíà çà-
ì³íèòè ôåí³ëàëàí³í òèðîçèíîì â ä³ºò³. Îáì³í ôåí³ëà-
ëàí³íó ³ òèðîçèíó â îðãàí³çì³ ëþäèíè ïðîò³êàº â òàêèõ 
íàïðÿìêàõ:îêèñëåííÿ äî ê³íöåâèõ ïðîäóêò³â ³ç ðîçðè-
âîì ÿäðà; óòâîðåííÿ ï³ãìåíò³â (ìåëàí³íè – çàáàðâëþ-
þòü âîëîññÿ, øê³ðó, ñ³òê³âêó îêà); äåêàðáîêñèëþâàííÿ 
³ç óòâîðåííÿì á³îãåííèõ àì³í³â (íàïðèêëàä, ôåíèëå-
òèëàì³í, òèðàì³í); óòâîðåííÿ ãîðìîí³â [ùèòîâèäíî¿ 
çàëîçè (òèðîêñèí), íàäíèðíèê³â (àäðåíàë³í)] [1,2,4,7].

Ïîðóøåííÿ îáì³íó ôåí³ëàëàí³íó ³ òèðîçèíó
Ôåí³ëêåòîíóð³ÿ, àáî ôåí³ëï³ðîâèíîãðàäíà îë³ ãî-

ôðåí³ÿ – ïîðóøåííÿ îáì³íó ôåí³ëàëàí³íó. Öå òÿæêå 
çàõâîðþâàííÿ, âèêëèêàíå äåô³öèòîì ôåðìåíòó ôå-
í³ëàëàí³íã³äðîêñèëàçè. Âíàñë³äîê áëîêàäè ïåðåòâî-
ðåííÿ ôåí³ëàëàí³íó â òèðîçèí, âèíèêàº íàêîïè÷åííÿ 

ôåí³ëàëàí³íó ³ ïðîäóêò³â éîãî ïåðåòâîðåíü – ôåí³ë-
ï³ðóâàòó, ôåí³ëëàêòàòó ³ ôåí³ëàöåòàòó, ï³äâèùóºòüñÿ 
âì³ñò öèõ ðå÷îâèí â êðîâ³ òà âèä³ëåííÿ ¿õ ³ç ñå÷åþ. 
Çàçâè÷àé çàõâîðþâàííÿ âèÿâëÿþòü çà ï³äâèùåííÿì 
âì³ñòó ôåí³ëàëàí³íó â êðîâ³ ³ ôåí³ëï³ðîâèíîãðàäíî¿ 
êèñëîòè â ñå÷³. Âââàæàþòü, ùî ôåí³ëï³ðîâèíîãðàäíà 
êèñëîòà àáî ñàìà º òîêñè÷íîþ ñïîëóêîþ äëÿ êë³òèí 
ìîçêó, àáî, íàêîïè÷óþ÷èñü, ä³º íà îáì³í ³íøèõ âàæëè-
âèõ äëÿ ä³ÿëüíîñò³ íåðâîâî¿ ñèñòåìè ðå÷îâèí (íàïðè-
êëàä, ñåðîòîí³íó, âì³ñò ÿêîãî çíèæóºòüñÿ). ßê íàñë³äîê 
ó ä³òåé ³ç ö³ºþ ôåðìåíòîïàò³ºþ ðîçâèâàºòüñÿ òÿæêå 
â³äñòàâàííÿ ðîçóìîâîãî ðîçâèòêó, íàïàäè ñóäîì. Çà-
õâîðþâàííÿ ïðîÿâëÿºòüñÿ ³ç 3-8-ì³ñÿ÷íîãî â³êó äåï³ã-
ìåíòàö³ºþ âîëîññÿ, î÷åé (÷åðåç íåñòà÷ó ìåëàí³íó ó 
õâîðèõ âîëîññÿ ³ øê³ðà ñâ³òë³, î÷³ áëàêèòí³), ñïåöèô³÷-
íèì çàïàõîì ñå÷³ òà ïîòó. Òàêèì õâîðèì ³ç ñàìèõ ïåð-
øèõ ì³ñÿö³â æèòòÿ ïðîòÿãîì 5-8 ðîê³â ïðèçíà÷àºòüñÿ 
ñïåö³àëüíà ä³ºòà, ùî âèêëþ÷àº ôåí³ëàëàí³í. ²ç õàð÷ó-
âàííÿ äèòèíè íåîáõ³äíî ïîâí³ñòþ âèêëþ÷èòè ì’ÿñî, 
ðèáó, ÿéöÿ, õë³á, ïå÷èâî, êàø³, ãðèáè, ãîð³õè, øîêîëàä, 
ñèð. Ìåíþ ïîâèííî ñêëàäàòèñÿ ³ç ïðîäóêò³â ç ï³äâè-
ùåíèì âì³ñòîì âóãëåâîä³â, æèð³â òà âêëþ÷àòè áàãàòî 
ôðóêò³â ³ îâî÷³â. Ãðóäíå ãîäóâàííÿ áàæàíî çáåðåãòè. 
Âêàçàíå ä³ºòè÷íå ë³êóâàííÿ ñïðèÿº ïîïåðåäæåííþ 
ðîçâèòêó ³íòåëåêòóàëüíî¿ íåäîñòàòíîñò³. Ä³àãíîñòèêà 
äàíîãî çàõâîðþâàííÿ çàñíîâàíà íà âèÿâëåíí³ â ïåðø³ 
äí³ æèòòÿ äèòèíè ï³äâèùåíîãî âì³ñòó â êðîâ³ ôåí³ëà-
ëàí³íó òà íà ïîçèòèâí³é ðåàêö³¿ Ôåë³íãà (çàáàðâëþ-
âàííÿ ñå÷³ â çåëåíèé êîë³ð ïðè äîäàâàíí³ äåê³ëüêîõ 
êðàïåëü õëîðíîãî çàë³çà) [1,2,4,7] .

Ïàðê³íñîí³çì – çàõâîðþâàííÿ, ïîâ’ÿçàíå ³ç ïî-
ðóøåííÿì îáì³íó êàòåõîëàì³í³â. Ñóïðîâîäæóºòüñÿ 
òðåìîðîì ³ç-çà ïîðóøåíü îáì³íó ÄÎÔÀ òà äîôàì³íó, 
âèíèêàº ãàëüìóâàííÿ óòâîðåííÿ äîôàì³íó ³ç ÄÎÔÀ 
â ìîçêó. Ïîøêîäæåííÿ âèíèêàº íà ð³âí³ ÷îðíî¿ ñóá-
ñòàíö³¿ ìîçêó. Äëÿ ïàðê³íñîí³çìó õàðàêòåðí³ íàñòóïí³ 
ñèìïòîìè: ì’ÿçîâà ðèã³äí³ñòü, ã³ïîê³íåç³ÿ ³ òðåìîð â 
ñïîêî¿, õâîðèé ïðèéìàº ïåâíå ïîëîæåííÿ.

Òèðîçèíåì³ÿ, àáî òèðîçèíîç - ôåðìåíòîïà-
ò³ÿ, ïîâ’ÿçàíà ³ç äåôåêòîì ôåðìåíòà ã³äðî êñè ôå í³ë-
ï³ðóâàòîêñèäàçè. Ïðè öüîìó çàõâîðþâàíí³ íå óòâî-
ðþºòüñÿ ãîìîãåíòèçèíîâà êèñëîòà ³ç ïî ïå ðåäíèê³â, 
âíàñë³äîê ÷îãî âì³ñò òèðîçèíó ³ ã³äðîêñèôåí³ëï³ðîâè-
íîãðàäíî¿ êèñëîòè â êðîâ³ ³ âèä³ëåííÿ ¿õ ³ç ñå÷åþ ï³äâè-
ùóþòüñÿ. Çàõâîðþâàííÿ îïèñàíå â 1956 ð. Áàáåðîì. 
Çóñòð³÷àºòüñÿ ð³äêî. Õàðàêòåðèçóºòüñÿ òÿæêèì óøêî-
äæåííÿì ïå÷³íêè ³ íèðîê. Êë³í³÷íî – òîêñèêîçîì, ðîç-
ëàäàìè ôóíêö³¿ øëóíêîâî-êèøêîâîãî òðàêòó, íàáðÿêà-
ìè, àñöèòîì, ãåìîðàã³÷íèì ñèíäðîìîì, çá³ëüøåííÿì 
ïå÷³íêè ³ ñåëåç³íêè, ðàõ³òîïîä³áíèìè çì³íàìè ê³ñòêîâî¿ 
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ñèñòåìè. Ïàòîìîðôîëîã³÷íî – äèôóçíèì öèðîçîì 
ïå÷³íêè, äèëàòàö³ºþ íèðêîâèõ êàíàëüö³â, äèñòðîô³ºþ 
îñòð³âö³â ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè, ðàõ³òè÷íèìè çì³íàìè 
ê³ñòêîâî¿ òêàíèíè. Ïðîãíîç íåáëàãîïðèºìíèé [3,7] .

Àëêàïòîíóð³ÿ – ð³äêà âðîäæåíà àíîìàë³ÿ îáì³íó, 
ÿêà õàðàêòåðèçóºòüñÿ âèä³ëåííÿì ³ç ñå÷åþ ãîìîãåí-
òèçèíîâî¿ êèñëîòè. Â ïðîöåñ³ ïåðåòâîðåííÿ òèðîçèíó 
íà ð³âí³ óòâîðåííÿ ãîìîãåíòèçèíîâî¿ êèñëîòè âíàñë³-
äîê äåô³öèòó àáî çíèæåííÿ àêòèâíîñò³ îêñèäàçè ãî-
ìîãåíòèçèíîâî¿ êèñëîòè âèíèêàº ôåðìåíòíèé áëîê. 
Êèñëîòà íàêîïè÷óºòüñÿ â êðîâ³ ³ ñå÷³, îêèñëþºòüñÿ òà 
ïåðåòâîðþºòüñÿ â òåìíî-êîðè÷íåâèé ï³ãìåíò - àëêàï-
òîõðîì. Ñå÷à ïðè ñòîÿíí³ íàáóâàº òåìíî-÷åðâîíîãî 
êîëüîðó. ßê òèì÷àñîâå ÿâèùå àëêàïòîíóð³ÿ ñïîñòåð³-
ãàºòüñÿ ïðè àâ³òàìèíîç³ Ñ. Çàõâîðþâàííÿ ìîæå áóòè 
âèÿâëåíå ïðè äîñë³äæåí³ ñå÷³. Ïðè äîäàâàíí³ ëóã³â 
âèíèêàº ¿¿ ïîòåìí³ííÿ. Ïðè ñòîÿíí³ íà ïîâ³òð³ àáî ïðè 
äîäàâàíí³ ðîç÷èíó õëîðèäó çàë³çà (III) ñå÷à çàáàðâ-
ëþºòüñÿ â òåìíî-ñèí³é êîë³ð. Ö³ çì³íè ïîÿñíþþòüñÿ 
îêèñëåííÿì ãîìîãåíòèçèíîâî¿ êèñëîòè ç óòâîðåííÿì 
â í³é àëêàïòîíó (òîé, ùî «çàõîïëþþº ëóãè»). Ãîìî-
ãåíòèçèíîâà êèñëîòà ³ç êðîâ³ ïîòðàïëÿº äî õðÿùîâî¿ 
òêàíèíè, ñóõîæèëê³â, çâ’ÿçîê, ³íòèìè àîðòè, âíàñë³äîê 
÷îãî òóò ç’ÿâëÿþòüñÿ òåìí³ ï’ÿòíà (îõðîíîç) – ¿õ âèäíî 
³ çîâí³ â ä³ëÿíö³ âóõ, íîñó, ù³ê, íà ñêëåðàõ. ²íîä³ ñïîñòå-
ð³ãàþòüñÿ òÿæê³ ïîøêîäæåííÿ ñóãëîá³â [1,2,4,] .

Àëüá³í³çì – âðîäæåíà â³äñóòí³ñòü àáî íåäîñòàò-
í³ñòü ôåðìåíòó òèðîçèíàçè, ÿêèé çàáåçïå÷óº ñèíòåç 
ìåëàí³íó, ùî ïðèçâîäèòü äî ðîçâèòêó ð³çíîìàí³òíèõ 
êë³í³÷íèõ ôîðì àëüá³í³çìó. Á³ëüøîþ ÷àñòèíîþ ñïî-
ñòåð³ãàþòüñÿ êîñìåòè÷í³ äåôåêòè øê³ðè, ðîã³âêè, âî-
ëîññÿ, ð³äêî çóñòð³÷àþòüñÿ á³ëüø ãëèáîê³ ïîðóøåíÿ 
- çîðó òà ñëóõó. ²íòåëåêò òàêèõ õâîðèõ ÷àñò³øå íîð-
ìàëüíèé [1,2,4,5].

Îáì³í ãåòåðîöèêë³÷íèõ àì³íîêèñëîò 
(òðèïòîôàíó, ã³ñòèäèíó)

Îáì³í òðèïòîôàíó. Òðèïòîôàí º íåçàì³íîþ àì³-
íîêèñëîòîþ ³ ïîâèíåí îáîâ’ÿçêîâî íàäõîäèòè äî 
îðãàí³çìó ó ñêëàä³ õàð÷îâèõ ïðîäóêò³â, îñîáëèâî 
òâàðèííîãî ïîõîäæåíÿ (ì’ÿñî, ÿéöÿ, ìîëîêî). Îáì³í 
òðèïòîôàíó ìîæå çä³éñíþâàòèñÿ äåê³ëüêîìà øëÿõà-
ìè, íàéâàæëèâ³øèìè ç ÿêèõ º óòâîðåííÿ í³êî òèíîâî¿ 
êèñëîòè (â³òàì³íó ÐÐ) ³ ìåä³àòîðà íåðâîâî¿ ñèñòåìè – 
ñåðîòîí³íó. ßê á³îãåííèé àì³í, ñåðîòîí³í âïëèâàº íà 
òîíóñ ãëàäåíüêî¿ ìóñêóëàòóðè áðîíõ³â, êèøîê, ñóäèí, 
âèêëèêàº ï³äñèëåíó ïåðèñòàëüòèêó êèøîê, çâóæóº ñó-
äèíè íèðîê, çíèæóº ä³óðåç, ñïðèÿº çóïèíö³ êðîâîòå÷. 
Äàâíî â³äîìî, ùî íåñòà÷à òðèïòîôàíó â ä³ºò³ ïðèñêî-
ðþº ðîçâèòîê çàõâîðþâàííÿ - ïåëëàãðè, ïîâ’ÿçàíîãî 
³ç äåô³öèòîì â³òàì³íó ÐÐ. ßêùî â òàêèõ âèïàäêàõ äîäà-
òè òðèïòîôàí äî ä³ºòè, òî öå ïîêðàùóº ñòàí õâîðîãî 
³ ñïðèÿº îñëàáëåííþ àâ³òàì³íîçó. Á³îñèíòåç â³òàì³íó 
ÐÐ ³ç òðèïòîôàíó º îäíèì ³ç êàíàë³â çâ’ÿçêó ì³æ îáì³-
íàìè á³ëê³â ³ â³òàì³í³â .

Îáì³í ã³ñòèäèíó. Ã³ñòèäèí â³äíîñèòüñÿ äî íå-
çàì³ííèõ àì³íîêèñëîò, âõîäèòü äî ñêëàäó áàãàòüîõ 
á³ëê³â òâàðèííîãî ïîõîäæåííÿ. Çîêðåìà, éîãî áàãà-
òî â ãåìîãëîá³í³, êàòàë³çàòîðàõ òêàíèííîãî äèõàííÿ 
– öèòîõðîìàõ, à òàêîæ â á³ëêàõ ïå÷³íêè òà íèðîê. ²ì³-
äàçîëüíå ê³ëüöå ã³ñòèäèíó âõîäèòü äî ñêëàäó àêòèâ-
íèõ öåíòð³â áàãàòüîõ ã³äðîë³òè÷íèõ ôåðìåíò³â, â òîìó 
÷èñë³ àöåòèëõîë³íåñòåðàçè, òðèï ñèíó, õ³ìîòðèïñèíó. 

Ïðè äåêàðáîêñèëþâàíí³ ï³ä âïëèâîì ôåðìåíòó ã³ñòè-
äèíäåêàðáîêñèëàçè ³ç ã³ñòè äèíó óòâîðþºòüñÿ ã³ñòàì³í 
– îäèí ³ç ìåä³àòîð³â íåðâîâî¿ ñèñòåìè. Ã³ñòàì³í ï³äñè-
ëþº ñåêðåö³þ øëóíêîâîãî ñîêó, â òîìó ÷èñë³ ñîëÿíî¿ 
êèñëîòè. Â³í ï³äâèùóº òîíóñ ãëàäåíüêèõ ì’ÿç³â, çî-
êðåìà ì’ÿç³â ìàòêè. Òîìó â ïåð³îä âàã³òíîñò³ ê³ëüê³ñòü 
ã³ñòàì³íó â îðãàí³çì³ çíà÷íî ï³äâèùóºòüñÿ. Â³í òàêîæ 
ñïðèÿº çíèæåííþ àðòåð³àëüíîãî òèñêó, ðîçøèðþº ñó-
äèíè, â òîé ÷àñ ÿê àì³íè äåÿêèõ ³íøèõ öèêë³÷íèõ àì³-
íîêèñëîò (òèðàì³íó, òðèïòàì³íó) ï³äâèùóþòü àðòåð³-
àëüíèé òèñê. Ã³ñòàì³íîâ³ ïðåïàðàòè çàñòîñîâóþòü äëÿ 
çáóäæåííÿ øëóíêîâî¿ ñåêðåö³¿, àíòèã³ñòàì³íîâ³ - äëÿ 
çàãîºííÿ âèðàçîê, ïðè àëåðã³¿, äåÿêèõ ôîðìàõ ðåâ-
ìàòèçìó, ïîë³àðòðèòó òà ³íøèõ çàõâîðþâàííÿõ. ²ç ã³ñ-
òèäèíó ñèíòåçóþòüñÿ äèïåïòèäè êàðíîçèí ³ àíñåðèí 
- âàæëèâ³ ñêëàäîâ³ ÷àñòèíè ì’ÿç³â.

Ã³ñòèäèíåì³ÿ – çàõâîðþâàííÿ, ïîâ’ÿçàíå ç äå-
ôåêòîì ã³ñòèäàçè, ÿêà êàòàë³çóº îêèñëþâàëüíå äåçà-
ì³íóâàííÿ ã³ñòèäèíó. Ñïîñòåð³ãàºòüñÿ âèðàçíå ï³äâè-
ùåííÿ âì³ñòó ã³ñòèäèíó â êðîâ³ ³ ÷àñòêîâî â ñå÷³. Ïðè 
ö³é ìîëåêóëÿðí³é õâîðîá³ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ïîðóøåííÿ 
ôóíêö³é ÖÍÑ [1,2,4] 

Îáì³í ñ³ðêîâì³ñíèõ àì³íîêèñëîò 
(öèñòå¿íó, öèñòèíó, ìåò³îí³íó)

Ö³ àì³íîêèñëîòè âõîäÿòü äî ñêëàäó áàãàòüîõ á³ë-
ê³â îðãàí³çìó ëþäèíè, â òîìó ÷èñë³ ôåðìåíò³â ³ ãîð-
ìîí³â. Íàïðèêëàä, öèñòå¿í âõîäèòü äî ñòðóêòóðè ò³î-
ëîâèõ ôåðìåíò³â. Â³ä âèñîêî¿ ðåàêòèâíîñò³ ò³îëîâèõ 
(SÍ-) ãðóï ³ âçàºìîïåðåòâîðåííÿ öèñòå¿íó â öèñòèí 
çàëåæèòü ôóíêö³ÿ ôåðìåíò³â ³ ³íøèõ ñïîëóê. Íàïðè-
êëàä, ïðè ðîçðèâ³ öèñòèíîâèõ (äèñóëüô³äíèõ) ì³ñòê³â 
âòðà÷àº àêòèâí³ñòü ³íñóë³í, à òàêîæ ãîðìîíè ã³ïîô³çà 
- îêñèòîöèí ³ âàçîïðåñèí. Ñåðåä ñ³ðêîâì³ñíèõ ñïîëóê 
âàæëèâå çíà÷åííÿ ìàº êîôåðìåíò òðèïåïòèä ãëóòàò³-
îí, ÿêèé ì³ñòèòü àêòèâíó ñóëüôã³äðèëüíó ãðóïó, â ôåð-
ìåíò³ ãëóòàò³îíäåã³äðîãåíàç³.

Îáì³í öèñòå¿íó ³ öèñòèíó. Îáì³í öèñòå¿íó ìîæå â³ä-
áóâàòèñÿ äåê³ëüêîìà øëÿõàìè. ²ç íüîãî óòâîðþºòüñÿ 
ï³ðîâèíîãðàäíà êèñëîòà, ÿêà âèêî ðèñòîâóºòüñÿ äëÿ 
á³îñèíòåçó ãë³êîãåíó àáî ï³äëÿãàº îêèñíîìó äåêàð-
áîêñèëþâàííþ ç ïåðåòâîðåííÿì íà àöåòèëêîåíçèì À, 
ÿêèé â ñâîþ ÷åðãó îêèñëþºòüñÿ â öèêë³ òðèêàðáîíîâèõ 
êèñëîò äî Í

2
Î ³ ÑÎ

2
 àáî éäå íà á³îñèíòåç â³ëüíèõ æèð-

íèõ êèñëîò, ñòåðî¿äíèõ ãîðìîí³â. Òàêèì ÷èíîì, îáì³í 
öèñòå¿íó º îäíèì ³ç ëàíöþã³â âçàºìîçâ’ÿçêó îáì³íó 
á³ëê³â ç îáì³íàìè âóãëåâîä³â ³ ë³ï³ä³â.

²ç öèñòå¿íó óòâîðþºòüñÿ òàóðèí, ÿêèé âõîäèòü äî 
ñêëàäó æîâ÷íèõ êèñëîò (òàóðîõîëåâî¿, òàóðîäåçîêñè-
õîëåâî¿), à òàêîæ â³äãðàº âàæëèâó ðîëü â îáì³í³ ³ ôóíê-
ö³ÿõ ñåðöÿ ³ íåðâîâî¿ ñèñòåìè. Íà äóìêó ª.². ×àçîâà, òà-
óðèí ìîæå çàòðèìóâàòè êàë³é â êë³òèíàõ ñåðöÿ. Òàóðèí 
çíèæóº ï³äâèùåíèé ð³âåíü õîëåñòåðèíó â êðîâ³ ïðè 
àòåðîñêëåðîç³, ï³äñèëþþ÷è â ïå÷³íö³ ñèíòåç æîâ÷íèõ 
êèñëîò ³ç íüîãî. Òàóðèí çàñòîñîâóþòü ç ë³êóâàëüíîþ 
ìåòîþ ïðè çàõâîðþâàííÿõ ñåðöÿ, ïå÷³íêè, àòåðîñêëå-
ðîç³, àëêîãîëüíèõ ³íòîêñèêàö³ÿõ òà õ³ì³÷íèõ îòðóºííÿõ. 

Óòâîðåííÿ ñ³ð÷àíî¿ êèñëîòè ³ç öèñòå¿íó â³äáó-
âàºòüñÿ øëÿõîì â³äùåïëåííÿ ñ³ðêîâîäíþ, ÿêèé 
îêèñëþºòüñÿ â òêàíèíàõ äî ñ³ð÷àíî¿ êèñëîòè. Àì³àê, 
ÿêèé çâ³ëüíþºòüñÿ ïðè ðîçùåïëåíí³ öèñòå¿íó, âè-
êîðèñòîâóºòüñÿ äëÿ ñèíòåçó ñå÷îâèíè àáî â ³íøèõ á³î-
õ³ì³÷íèõ ðåàêö³ÿõ. 
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ËÅÊÖ²ß

Â ïðîöåñ³ á³ëêîâîãî îáì³íó ñ³ð÷àíà êèñëîòà âèêî-
ðèñòîâóºòüñÿ äëÿ ñèíòåçó ïàðíèõ ñïîëóê â ïå÷³í-
ö³ ç òîêñè÷íèìè ðå÷îâèíàìè, ÿê³ óòâîðþþòüñÿ ïðè 
ãíèòò³ á³ëê³â â òîâñò³é êèøö³, à òàêîæ äëÿ ñèíòåçó 
ìóêîïîë³ñàõàðèä³â. 

²ç öèñòå¿íó óòâîðþºòüñÿ ìåðêàïòîåòèëàì³í (ìàº 
ò³îëîâó ãðóïó) – ñêëàäîâà ÷àñòèíà êîôåðìåíòó (êî-
åíçèìó À), ÿêèé â³ä³ãðàº âàæëèâó ðîëü â îáì³í³ á³ëê³â, 
æèð³â, âóãëåâîä³â. 

Îáì³í ìåò³îí³íó. Ìåò³îí³í – ãîëîâíèé äîíàòîð 
ìåòèëüíûõ ãðóï ³ ñ³ðêè. Íåçàì³ííà àì³íîêèñëîòà, â 
îðãàí³çì³ ëþäèíè íå ñèíòåçóºòüñÿ. ²ç ìåò³îí³íó ìîæå 
óòâîðþâàòèñÿ öèñòå¿í, ïðîòå öåé ïðîöåñ íåçâîðîòí³é 
³ ìåò³îí³í íå ìîæíà çàì³íèòè öèñòå¿íîì àáî öèñòè-
íîì. Àêòèâíà ôîðìà ìåò³îí³íó (S-àäåíîçèëìåò³îí³í) 
ïðèéìàº ó÷àñòü â ðåàêö³ÿõ òðàíñìåòèëþâàííÿ. Ïåðå-
íåñåííÿ ìåòèëüíî¿ ãðóïè â³ä ìåò³îí³íó íà ð³çí³ ñóá-
ñòðàòè îáóìîâëþº óòâîðåííÿ áàãàòüîõ á³îëîã³÷íî 
àêòèâíèõ ñïîëóê. Ìåòèëüí³ ãðóïè õîë³íó, êðåàòèíó ³ 
êðåàòèíôîñôàòó, àäðåíàë³íó, ìåëàòîí³íó óòâîðþþòü-
ñÿ ³ç ìåò³îí³íó [1,2,4,5,6] .

Ñïàäêîâ³ ïîðóøåííÿ îáì³íó ñ³ðêîâì³ñíèõ 
àì³íîêèñëîò

Öèñòèíóð³ÿ (cystinuria; öèñòèí + ãðåö. uro ñå÷à) - 
àíîìàë³ÿ îáì³íó öèñòèíó ³ öèñòå¿íó. Ïðîÿâëÿºòüñÿ ï³ä-
âèùåíèì âèä³ëåíÿì ³ç ñå÷åþ öèñòèíó, ë³çèíó, àð ã³í³íó, 
îðí³òèíó; ïðîÿâëÿºòüñÿ ñèìïòîìàìè ï³º ë³òó. Öèñòèí 
ïîãàíî ðîç÷èíÿºòüñÿ ó âîä³, òîìó ñïðèÿº óòâîðåííþ 
êàìåí³â ó ñå÷îâèä³ëüíèõ øëÿ      õàõ. Öå ñïàäêîâå çàõâî-
ðþâàíÿ ³ç ãðóïïè ïåðâèíèõ òóáóëîïàò³é, ïåðåäàºòüñÿ 
çà àóòîñîìíî-ðåöèññèâíèì òèïîì. Öå îçíà÷àº, ùî 

íåîáõ³äíî 2 äåôåêòíèõ ãåíè â³ä êîæíîãî ³ç áàòüê³â 
(íîñ³¿). Âñ³ òèïè öèñòèíóð³¿ ðîçâèâàþòüñÿ ïðè ìóòà-
ö³ÿõ ãåíó SLC3A1. Öèñòèíóð³ÿ â³äíîñèòüñÿ äî ðîçïî-
âñþäæåííèõ âðîäæåíèõ àíîìàë³é: ÷àñòîòà ãîìîçèãîò 
â áàãàòüîõ åòí³÷íèõ ãðóïàõ ñêëàäàº 1:10000—1:15000. 
Äâ³ òðåòèíè äîðîñëèõ õâîðèõ ³ç öèñòèíóð³ºþ — öå 
ãîìîçèãîòè I òèïó. Â îñíîâ³ ïàòîãåíåçó öèñòèíóð³¿ 
ëåæèòü âðîäæåíà åíçèìîïàò³ÿ – íåäîñòàòí³ñòü ôåð-
ìåíòíî¿ ñèñòåìè, ùî êàòàë³çóº ïðîöåñ ðåàáñîðáö³¿ 
àì³íî êèñëîò â íèðêîâèõ êàíàëüöÿõ. 

Öèñòèíîç (ñystinosis; ñèíîí³ìè: ñèíäðîì Àá äåð -
ãàëüäåíà—Êàóôìàííà—Ë³íüÿêà, ñèíäðîì Àá äåð-
ãàëüäåíà—Ôàíêîí³, ä³àáåò ãë³êîôîñôàòíèé, ñèíäðîì 
Ë³íüÿêà, ñèíäðîì Ë³íüÿêà-Ôàëüêîí³) — ìóëüòèñèñ-
òåìíà ñïàäêîâà õâîðîáà, îáóìîâëåíà ïîðóøåííÿì 
òðàíñïîðòó öèñòèíó ³ç ë³çîñîì ç â³äêëàäåííÿì éîãî 
êðèñòàë³â â ðåòèêóëÿðíèõ êë³òèíàõ ê³ñòêîâîãî ìîçêó, 
ïå÷³íêè, ñåëåç³íêè òà ë³ìôàòè÷íî¿ ñèñòåìè, à òàêîæ 
â êë³òèíàõ ðîã³âêè ³ êîí’þíêòèâè. Íà öèñòèíîç ñë³ä 
äîñë³äæóâàòè áóäü-ÿêó äèòèíó ³ç ðåçèñòåíòí³ñòþ äî 
â³òàì³íó D, ðàõ³òîì, ñèíäðîìîì Ôàíêîí³. Öèñòèíîç 
ïðèçâîäèòü äî çàòðèìêè ô³çè÷íîãî ðîçâèòêó äèòèíè. 
Öèñòèíîç – öå êîëè ëþäèíà ïåðåòâîðþºòüñÿ â êàì³íü. 
²ñíóº âèñë³â ïðî òå, ùî ëþäñüêå ò³ëî çäàòíà ïåðåòâî-
ðèòè íà êàì³íü íå çëà â³äüìà, à ð³äêà ³ íåâèë³êîâíà õâî-
ðîáà: öèñòèíîç [1,2,4,5,6,8] .

Ïåðñïåêòèâè ïîäàëüøèõ äîñë³äæåíü. Â ïî-
äàëüøîìó ïëàíóºòüñÿ äîñë³äæåííÿ ë³òåðàòóðíèõ äæå-
ðåë, ùî ì³ñòÿòü äàí³ ïðî îñîáëèâîñò³ åíçèìîïàò³é ë³-
ï³äíîãî îáì³íó.
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