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СӨЖ
Тақырыбы: гликоген алмасуы бұзылатын көмірсулы 

дистрофия



Жоспар 
⚫ Кіріспе 

⚫ Негізгі бөлім
� Гликоген
� Жіктелуі 

� Гликогеноздар 
⚫ Қорытынды 



Гликоген 
Гликоген — глюкоза қалдықтарынан құралған, адам мен 

жануарлар организмінде қорға жиналатын күрделі 
көмірсу (полисахарид). 



⚫ Боялуы: ШИК-реакциясы 
жəне гематоксилин

� 1 - гепатоцит цитоплазмасы;
� 1.1 – гликоген гранулдары;
� 2 - ядро



Жіктелуі 

Лабильді
(тұрақсыз)

Стабильді 
(тұрақты)



Реттейтін 
органдар



Гликогеноздар
Гликогеноздар организмде гликогенді ыдыратушы 
ферменттердің тапшылығына байланысты əртүрлі 
ағзалар мен тіндерде гликоген жиналып қалуымен 
сипатталады. Гликоген жиналып қалған жасушалар 
көлемі үлкейіп, гемотоксилин-эозинмен бояғанда, 

цитоплазмасы гликогеннің еріп кетуіне байланысты 
бос тұрғандай көрінеді. Гликогеннің жиналатын 

орнына, тапшы ферменттердің түріне қарай, 
гликогеноздардың бірнеше түрлерін ажыратады.



⚫ І типтегі гликогенозда (Гирке ауруы) гликоген бауыр мен 
бүйрекке жиналады, глюкоза-6-фосфатаза ферменті болмайды. 
Сондықтан осы ағзалар үлкейіп кетеді (гепатореномегалия). 

ІІ типтегі гликогенозда (Помпе ауруы) гликоген 
кардиомиоциттерде, бауырда жиналады, жүрек үлкейіп кетеді 
(кардиомегалия). Оның себебі а-1,4-гликозидаза энзимінің 
болмауы.

⚫  
⚫ ІІІ типтегі гликогенозда (Форбс ауруы) гликоген бауыр мен 

көлденең жолақты бұлшықеттерде жиналады, себебі, амило-1,6-
глюкозидаза энзимінін, жоқтығы. 

ІV типтегі гликогеноз (Мак-Ардл ауруы), бұлшықеттік 
фосфорилазаның тапшылығына байланысты дамиды. Негізінен 
каңка бұлшықеттері зақымданады.



Гликогеноз түрлері

І типтегі гликогенозда 
(Гирке ауруы) 

гликоген бауыр мен 
бүйрекке жиналады, 
глюкоза-6-фосфатаза 
ферменті болмайды. 

Сондықтан осы 
ағзалар үлкейіп кетеді 
(гепатореномегалия). 



ІІ типтегі гликогенозда 
(Помпе ауруы) 

гликоген бірыңғай 
салалы жəне қанқалық 

бұлшықеттер, 
миокардта жиналады. 
Себебі қышқыл альфа 

глюзидаза 
жетіспеушілігі. 




