Mag3yu Ned
I'eMmonpoTennxo
Hakma:
1. XpomompoTrenaxo
2. I'eMornoOuH COXT Ba CTPYKTypau OH.
3. Iakx Ba Ba3ugaxou reMorioonH
4. TlaTonmorusixou reMorjio0uH.

ba rypyxu reMopoTenixo — reMOrjI00MH Ba XOCUJIaXOU OH FeMOINIOOUH
, capenaxou xaopoduimaop Ba hepMeHTXOU ( CHCTEMan CUTaXPOMXO,
KaTaJllasza [IepoKHUCHIa3a) JOX W MEeIIaBaH T . XaMau OHXO Jap KOMIIOHEHTXOU
raiipucadenaruu Xy CTpyKkTypaxou 6a MoHauau .Fe- Maruuii — mnopgpupuHxo
JIOPaH/I, KA a3 pYU COXTHU CTPYKTypau cadenaruanion papk kapaa
(YHKCUSAXOU TYHOT'YHH OMOJIOTUPO UYPO MEKYHAH/. A3 XaMa MyXUMTapUHAIIl
Oapou opraHu3M IreMOIrTI00OMHHU XYH Oyda X0JI0 CTPYKTypau XUMHUSIBUH OHPO
nuaa MmebapoeM.

I'emornobun a3 cadenam r1oduH nbopat OyJa KOMIIOHEHTH Falpu
cademaruv OH reM MeOoIIa.

I'em uH naiiBacrtaruu npoTonopupuH 60 OXaHU AyBajeHTa MeOOIIaI.
CoxTH rem a3 4yop xajakau MUpPoJii, K1 00 Kynpykyaxou Mmetnnu (-CH=) Bacn
MellaBaH, noopat Oyjia 1ap Mapka3 aToMU oxXaH 4ol nopad. Atomu Fe2t 60
1y OaHI1 KOBAJICHTH 02 HUTPOTeHHU NpoTonoppupuH Ba 60 1yTOM HUTPOTEHU
npoTonoppupuH aurap 6a BocuTan 0AHAXOU KOOPAUHAIIMOHU MAWBACT acT.
Base TaBaccyTu ajnokau S-Mu KOOPAMHALIMOHU OXaH 00 IypyXy UMMU/Ia301U1
TUCTUIMHU cadenan TJIOOMH MalBacT IIyJaa, TaBacCyTH OaHau 6-yMu
KOOPJIMHAIIMOHU OXaH 0O OKCUIeH € MH KU 00 KapOOH mailBact memaBal.
Monekynau rem a3 4 rypyxu metusiv (CHs) Ba gy rypyxu Bunuiu (-CH=CH>)
Ba a3 Ay ookumonaaun kuciaorau nponuoHu(CH3;-CH2-CH2-COOH) ubopat
MeOommaa.

I'emornobuH acocan Ba3udan KAlIOHUJAHU OKCUIEH Ba OYOKCHUAN
KapOOHPO XaHTOMU Ha(acCKaIIl HYPO MEKYHaI.
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CTPYyKTypau reMpo acocaH a3 tapadu oimumMoH M.B.Henckuii Ba T.Durep
nemHuxod kapmaana. I'em gap HamMmyau TeM NMOp@UPUH HA TaHXO TYPYXH
MIPOCTETUKUHM TeMOTJIO0MH Mebomas, 6aaku y XaMuyH Typy X IIPOCTETUKU
0a goxunmu cademam MHUOIIIOOMH, KaTalla3a, IEpOKCHIa3a Ba CHCTeMau
cutoxpomxo (b,c, ¢1 ) goxuia MemaBaHa.  OYHKCUSIHM aCcOCH IeMOTrJIO0UH
HAKIMETU OKCUreH a3 1mym 0Oa Oodtaxo Ba a3 Oodraxo Oa mymr
Mebormaa. Xucod kapaa mry1a acT, KU aap SK MOJIEKyJdaud 3pUTPOCHUT Kapuo
340000000 monekyram TeMOIJTIOOMH XAaCT, KM Xap KaJOMU OH TaXMHHaH a3
103 atomxo wubopat acr. Xap K 4Op MOJEKyJau TeMpo SK 3aHYUpHU
MOJUIIENITUAN TledoHAa rupudTaact. Jap reMormooMHu ojamMu KajaoHcom 4
3aHYUpPU TOJUMENTUAM XaCT, KM Jap SKYOSTH MoOJieKylau cadenau
TIOOMHPO TAIIKWI MeauxaHa. Jly Tou oH o 3aHYUp Ba Ay TOU auUrapain f3
3aHYAP MEOOIIaHI. o 3aHUMP CTPYKTypau SIK Xejlau SKyMHUH jgomra a3 141
OOKMMOHJAM aMUHOKHUCIOTA MOOpaT MeOomaHA. B 3aHYUp XaM YyHUH
XycycusT nmomrta a3 146 O0KMMOHIaW aMUHOKHUCIOTa uOOpaT Mebola.
XaMHUH TaBp TeMOIJI00MH a3 574 aMHUHOKHCIOTAa nOopaT Mebola.

Hap opranu3mu ogamMu KajgoHcon gap katopu HbA1 603 HbA: Byuyn
nopaa? KU a3 pyliu MUTpATCUSIU Yy Aap Tel Jap mpoccecu anekTpodapes
(a3 py# cypabTu TacT) MabiayM ramraacT. HbA2 XamMo a3 4op MOTUTICITTHT
nbopart act: 210 o Ba 2100. bo3 remornoounu ¢hetonn(Ky1aKOHU HaB TaBaJIy /I
myaa) xact,ku 6o HbF umopa memasana. HbF a3 21o o Ba 210 Y 3aHYupH
TapKUOM aMUHOKHUCIOTaXo ¢apK MEKyHad, Oalku a3 pyu sSK KaTop
nmapaMeTopxon (pU3MKaBUIO XUMHUSBUHM Xy (apK MeKyHa(HUIIOHIOAXOU
AIIEKTPOJIM, XapaKaTH 3NeKTpodepeTuku, ycTyBopu Oa JEHATYpPaTCHUSIXOH
UIIIKOPU Ba UTAD).

XyHHM KyJaKoHM HaBTaBaxyn 1myaa Kapuo 80% HDbF mopan, ku map
oxupxou comu xadptymu kymak  HbF 6a HbA:  wmeryzapan. daxkar
naiaprna aMMHOKHUCIOTaXO0U 3aHUMPAXOU Y Ba G-U FEMOINIOOUMHXO TO OXHUP
KyIoja Hatryaaact. Jdap rapkubu xynu ogam kapu6 150 Hamyaxou I'yHOTYHH
TreMOIJIOOMHXOM MYCTaKUM TammkKuiédTaaHa, KU OHXO Jap HaTUyau
MYTATCHSIXOHU I'eHU 0a By4dyJ]l oMaaaHI.

I'eMornoOMHXOM aHOMAalM a3 TeMOTJIOOMHXOU aCOCH a3 pyHd IaKII,
TapKkuOW XUMHUSABA Ba  Oy3yprum 3apsgamioH ¢apxk MekyHaHa. UWH
GapKUSITXOM METOAXOU JIJieKTpodape3 Ba  Ba XPOMATOreH MYIIOXHJA
kapaaana. Kacaaum reMormoOMHUPO reMorioonHo3 meHomana. OHXopo 0a
TYPYXOH TeMOIJIOOMHU3ATHUS Ba TajaceMus yyao MekyHa 1. ba raiip a3 un 603
aHEMUSIM HOPACOMH OXaH XaM MYIIOXHJa MemaBaj. MUCOIM KIIaCUKUHU
reMOIJIOOMHATIATUSIM UPCU MH aHEMUSIM Xydailpaxou JTOCTIIAKII MeboIal, K1
nap Sk KaTop Mamitakatxou Amepukan Yanyou, Adpruka Ba Azusu yanyou
Ba IIMMOJM TNaxHmygaaHd. Jap xomath uH xen Oemop OyaaHM Iaxc
SPUTPOCUTXO AAp HATUYAU MTACTIIABUU (PUILIOPU MaPCUAJIMU OKCUTEH IIaKJIn
nocTpo Mmerupa. I'emorioOnHu S 00 SIK KaTOp XYCyCHSTXO a3 XaMm (apk
MeKYyHaJI, fap 0ab3e X0JIaTX0 6abau Oypaa pacOHUIAHU OKCUTEH 6a 6odTaxo
reMorIo0uH 6a HaMyau OagxadiaBaHAa, pUIITAMOHAH/ TAKIIIOH MEIlIaBas,



KU OHPO TaKTOHXO MerysHi. Jlap HaTuyau reMoiu3u caxT 0a amaj oMaja
KyJIaKOH O0apBakT BaOT MEKYHAaH/I.

XUMUSIM aHEMUSIU Xy Yalpaxou TOCTIAKIPo a3 Tapudu onmum B. M HTprem
KyIoja myaaact. MH 6eMopu gap HaTUYau MBa3 KapAaHU IK aMUHOKHUCIIOTA,
KUCJIOTau TIIFOTAaMUH 1ap 6-XxoiaT a3 N- kaHop 0a aMHHOKHCIIOTaX0H BaJIMH
nap B-3aHuup Molekyiaau remoriaoonaun HbS 6a Byuyn meosin. UH HaTuvau
myTatcusiu KJIH meOoman, ku cUHTE3U B-3aHYAPU TEeMOINIOOMHPO 0a amall
Meopaa. H BalipoHIIaBUM T'€HEC, KU CUHTE3U SIKE€ a3 3aHUYUPXOU HOpMAJIUU
reMoriIo0MH mebomag. Arap CUHTE3U P-3aHYUP MacT Kapja IiaBaj Jap OH
XoJart B-rajaceMus MHKuIod me€dad. ap Hatuuau nedekTu (HapacuaaHM)
TeHETUKHU CUHTE3H 0-3aHYMP o-TajlaceMus Tappaku MekyHal. JlapHatuuau f-
TajjaceMus Jap XyH gap katopu HDbA|

Kapub6 15% HbA mnaiinomyna Ba sik6opa tapkudbu HbF 1o 15-60%
Oanana MemaBaa. beMopo xapakTepucTukau rurepria3us Ba BalpoHIIIaBUU
Mar3u YCTYFOHU cap, 3apapOMHUM yurap, Tanxa, gehapMacusa 0eMOpHUXOU
cap Ba aHEeMMSU IeMOJIMTUKU Ba3HUH OBapaa MepacuHaa. DPUTPOCUTXO Jap
XO0JIATH TajlacceMMs IMaKIu (MUIIEHOBUAHYTO ¢hopMy). MexaHU3MU TabFUP
JTOJAaHM IIAKIW 3PUTPOCUAPO TO XOJ MyaMsH kapaa Hamyaaact. HbO Ba
HbCO nap xomatu xapOokcum Ba € OKCHUIeMOITIOOMH BajieHTH Fe Tabrup
HaMeeoa .

I'emornoOuH Ha okcua MemiaBaj Ba Ha 6apkapop 6apou oH, ku CO Ba
Oz a3 xucobm OanHau kKoopauHaTcMoHM Fe maiiBact MemaBan.Faiip a3
OKCUTEH IeMOIJIO0OMH MEeTaBOHAJ AUrap maiBactaruxo OO OCOHM ManBacT
maBaja. Jlap BakTu 00 OKCHUIM KapOOH 3axXpoiy[d IIyJaH reMorjioouH 0o y
caxt maiBact myaa HbCO kapOokcureMorioOuH xocun MemaBana. Jap
HaTU4yau Oucép mauBacT mymaaHu reMoriiooun 6o CO wuHCOH Oa xajgokaT
Mepacaa. H cababu 6a 6odhTaxou opraHu3M HapacuIaHU OKCUTEH MeOoIa.
Basne 6ananamaBum ¢puiopu napcuaini OKCUreH aap XxaBou Hadacrupudra
rcToaa 0a KMCMaH TaHT Kapaa 6apoBapaaHu OKCHAM KapOOH a3 aJJoKaMaHIu
00 reMoryIoOMH oBapja MepacoHa/l Ba MHCOHPO a3 XaJloKaT 003 JOIITaH
MYMKHH acT. Jlap BakTu 60 Tra3Xx0M OKCHUIU HUTPOTeH OYFU HUTPOOEH30JI Ba
IUrap nmaBacTaruxou reMorjioOMH TO METTEMOITIOOMH OKCHJl MellaBaj, Ky
OXaHHU ce BajieHTa aopal. A3 cab®abu OH, KU METTeMOITIOOMH KOOMIHMSTH
KaIllOHUJaHU OKCUTEHPO a3 IIyII 6a 60¢pTaxo ryM MeKyHa g MHCOH 0a XajoKkaT
Mepacal.

Anabuérxo:
1.buonorunueckas xumus T.T.bepe3os,

b.®. KopoBkuH. MockBa “Meauiiuaa” 1990
2.buoxumus A.Jlennnmxkep Mocksa 1974
3.buoxumus CtpoeB A. ., 1986
4. buoxumus Cesepun E.C., 2003






