
Мавзуи №4 
Гемопротеидњо 

Накша: 
1. Хромопротеидхо  
2. Гемоглобин сохт ва структураи он. 
3. Шакл ва вазифахои гемоглобин 
4. Патологияхои гемоглобин.   
 

  Ба гурўҳи геморотеидҳо – гемоглобин ва ҳосилаҳои он гемоглобин 
, сафедаҳои хлорофиллдор ва ферментҳои ( системаи ситахромҳо, 
каталаза перокисидаза) дохил мешаванд . Ҳамаи онҳо дар компонентҳои 
ғайрисафедагии худ структураҳои ба  монандї .Fе- магний – порфиринњо 
доранд, ки аз рўи сохти структураи сафедагиашон фарқ карда 
функсияҳои гуногуни биологиро иљро мекунанд. Аз ҳама муҳимтаринаш 
барои организм гемоглобини хун буда ҳоло структураи химиявии онро 
дида мебароем.  
     Гемоглобин  аз сафедаи   глобин иборат буда  компоненти ғайри 
сафедагии он  гем мебошад. 

Гем ин пайвастагии протопорфирин бо охани дувалента мебошад. 
Сохти гем аз чор халкаи пироли, ки бо купрукчахои метини (-СН=) васл 
мешаванд, иборат буда дар марказ атоми охан чой дорад. Атоми Fе2+ бо 
ду банди коваленти ба нитрогени протопорфирин ва бо дутои нитрогени 
протопорфирин дигар ба воситаи бандхои координациони пайваст аст. 
Вале тавассути алокаи 5-ми координациони охан бо гурухи иммидазолии 
гистидини сафедаи глобин пайваст шуда, тавассути банди 6-уми 
координациони охан бо оксиген ё ин ки бо карбон пайваст мешавад. 
Молекулаи гем аз 4 гурухи метили (СН3) ва ду гурухи винили (-СН=СН2) 
ва аз ду бокимондаи кислотаи пропиони(СН3-СН2-СН2-СООН) иборат 
мебошад. 
 Гемоглобин асосан вазифаи кашонидани оксиген ва дуоксиди 
карбонро хангоми нафаскаши иљро мекунад. 
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структураи гемро асосан  аз  тарафи  олимон  М.В.Ненский ва  Т.Фишер 
пешниҳод  кардаанд. Гем дар намуди  гем порфирин на танҳо  гуруҳи  
простетикии гемоглобин  мебошад, балки у  њамчун  гурўҳи простетики  
ба  дохили  сафедаи миоглобин, каталаза, пероксидаза  ва  системаи  
ситохромҳо (b,c, c1 ) дохил мешаванд.    Функсияи  асоси гемоглобин  
нақлиёти  оксиген  аз  шуш  ба  бофтаҳо  ва  аз бофтаҳо  ба шуш  
мебошад. Ҳисоб карда шуда аст, ки  дар  як молекулаи  эритросит  қариб 
340000000 молекулаи  гемоглобин  ҳаст, ки ҳар кадоми он  тахминан  аз  
103 атомҳо  иборат аст. Ҳар як чор молекулаи гемро  як занљири  
полипептиди  печонда  гирифтааст. Дар гемоглобини одами калонсол 4  
занљири полипептиди  ҳаст, ки  дар якљояги  молекулаи  сафедаи  
глобинро  ташкил медиҳанд. Ду тои он α занљир  ва  ду тои  дигараш β 
занљир мебошанд. α занљир структураи як хелаи  якумин дошта  аз 141  
боқимондаи  аминокислота иборат  мебошанд. β  занљир ҳам чунин  
хусусият дошта  аз  146 боқимондаи  аминокислота  иборат мебошад. 
Ҳамин тавр гемоглобин аз 574  аминокислота  иборат  мебошад. 

 Дар организми одами калонсол  дар қатори  НbA1 боз НbA2 вуљуд 
дорад?  ки  аз руйи  мигратсияи  у  дар  гел   дар проссеси  электрофарез 
(аз руй сураъти  паст) маълум гаштааст. НbА2 њамσ аз чор полипептид 
иборат аст: 2то α ва 2тоσ. Боз гемоглобини фетоли(кудакони нав тавалуд 
шуда) њаст, ки  бо  НbF ишора мешаванд.  НbF аз 2то α ва 2то γ занљири 
таркиби аминокислотањо фарќ мекунад, балки аз  руи як ќатор 
параметорњои физикавию химиявии худ фарќ мекунад(нишондодњои 
электроли, њаракати электроферетики, устувори ба денатуратсияњои 
ишќори ва дигар). 

 Хуни кудакони навтавалуд шуда ќариб 80%  НbF дорад, ки дар  
охирњои соли њафтуми кудак   НbF ба НbA1   мегузарад. Фаќат 
пайдарпаи аминокислотањои занљирањои γ ва  σ-и гемоглобинњо то охир 
кушода нашудааст. Дар таркиби хуни одам ќариб 150 намудњои гуногуни 
гемоглобинњои мустаќим ташкилёфтаанд, ки онњо дар натиљаи  
мутатсияњои гени ба вуљуд омадаанд. 

 Гемоглобинњои аномали аз гемоглобинњои асоси аз руи шакл, 
таркиби химияви ва  бузургии зарядашон фарќ мекунанд. Ин 
фарќиятњои методњои электрофарез ва  ва хроматоген мушоњида 
кардаанд. Касалии гемоглобиниро гемоглобиноз меноманд. Онњоро ба 
гуруњои  гемоглобинизатия ва таласемия људо мекунад. Ба ѓайр аз ин боз 
анемияи норасоии оњан њам мушоњида мешавад. Мисоли класикии 
гемоглобинапатияи ирси ин анемияи њуљайрањои достшакл мебошад, ки 
дар як ќатор мамлакатњои Америкаи Љануби, Африка ва Азияи  љануби  
ва шимоли пањншудаанд. Дар њолати ин хел бемор будани шахс 
эритроситњо дар натиљаи пастшавии фишори  парсиалии оксиген шакли 
достро мегирад. Гемоглобини S бо як ќатор хусусиятњо аз њам фарќ 
мекунад, дар баьзе њолатњо баьди бурда расонидани оксиген ба бофтањо 
гемоглобин ба намуди бадњалшаванда, риштамонанд такшон мешавад, 



ки онро тактонњо мегуянд. Дар натиљаи гемолизи сахт ба амал омада  
кудакон барваќт вафот мекунанд. 
       Химияи анемияи њуљайрањои достшаклро аз тарифи олим В.Ингрием 
кушода шудааст. Ин бемори дар натиљаи иваз кардани як аминокислота, 
кислотаи глютамин дар  6-њолат аз N- канор ба аминокислотањои валин 
дар β-занљир молекулаи гемоглобини НbS ба вуљуд меояд. Ин  натиљаи  
мутатсияи КДН мебошад, ки  синтези β-занљири гемоглобинро ба амал 
меорад. Ин вайроншавии генес, ки синтези яке аз  занљирњои нормалии 
гемоглобин мебошад. Агар синтези β-занљир паст карда шавад дар он 
њолат β-талласемия инкишоф меёбад. Дар натиљаи дефекти (нарасидани) 
генетики синтези α-занљир α-таласемия тарраќи мекунад. Дар натиљаи  β-
талласемия  дар хун  дар ќатори  НbА1     

 Ќариб 15% НbА пайдошуда ва якбора таркиби НbF  то 15-60% 
баланд мешавад. Беморо характеристикаи гиперплазия ва вайроншавии 
маѓзи устуѓони сар, зарарбинии љигар, талха, дефармасияи беморињои 
сар ва анемияи гемолитики вазнин оварда мерасинад. Эритроситњо дар 
њолати талассемия шакли  (мишеновиднуго форму). Механизми таьѓир 
додани шакли эритросидро то њол муайян карда нашудааст. НbО ва 
НbСО дар њолати  карбокси ва ё оксигемоглобин валенти Fе таьѓир 
намеёбад.     

Гемоглобин на оксид мешавад ва на барќарор барои он, ки СО ва 
О2 аз њисоби банди координатсиони Fе пайваст мешавад.Ѓайр аз  
оксиген гемоглобин метавонад дигар пайвастагињо  бо осони  пайваст 
шавад. Дар  ваќти бо оксиди карбон зањролуд шудан гемоглобин бо у 
сахт пайваст шуда НbСО карбоксигемоглобин њосил мешавад. Дар 
натиљаи бисёр пайваст шудани гемоглобин бо СО  инсон ба њалокат 
мерасад. Ин сабаби ба бофтањои организм нарасидани оксиген мебошад. 
Вале баландшавии фишори парсиалии оксиген дар њавои нафасгирифта 
истода ба ќисман танг карда баровардани оксиди карбон аз алоќаманди 
бо гемоглобин оварда мерасонад ва инсонро аз њалокат боз доштан 
мумкин аст. Дар ваќти бо газњои оксиди нитроген буѓи нитробензол ва 
дигар пайвастагињои гемоглобин то метгемоглобин оксид мешавад, ки 
оњани се валента дорад. Аз сабаби он, ки метгемоглобин ќобилияти 
кашонидани оксигенро аз шуш ба бофтањо гум мекунад инсон ба њалокат 
мерасад. 
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