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1. Энзимопатия 

многие заболевания связаны с нарушением 
функционирования белков и ферментов в органах и 
тканях 

2. Энзимодиагностика 
  Определение ферментов -   
  маркеров заболеваний: 
  из клеток повреждённого органа в  
  кровь поступают специфические белки 
  

3. Энзимотерапия 

лечение ферментами 

 



1. Заместительная ферментная терапия (устранение 

дефицита ферментов) 

1а) Ферменты коррекции пищеварения 

1б) Лечение наследственных заболеваний (проблема 

накопления метаболитов в тканях) 

2. Коррекция системы свертывания крови 

3. Терапия злокачественных новообразований 

4. Противовоспалительная терапия (гидролиз  

денатурированных клеточных и тканевых структур) 

5. Детоксикация организма (удаление токсинов, 

методы эфферентной терапии) 



Нарушение метаболизма аминокислот 

 

Нарушение метаболизма углеводов  

 

Нарушение метаболизма липидов 



 Наследственные  Приобретенные 

 

Пути развития заболевания:  

1. Нарушение синтеза конечных продуктов 

 

 

 



 Пример альбинизм 

- связан с недостаточностью тирозиназы - 

фермента, катализирующего синтез пигментов – 

меланинов  



 Пример 



 Ингибирование тирозиназы 

Осветление и выравнивание тона кожи  

Анти-пигментный комплекс содержит 

антиоксиданты глутатион и супероксиддисмутазу 



2. Накопление субстратов 

Фенилкетонурия (недостаток ФА-гидроксилазы) 

впервые была описана А. Фелингом в 1934 г 

Накопление ФА и продуктов его обмена – 

фенилпирувата (нейротропный яд) 

 в крови, в ткани мозга –  

нарушение умственного  

и физ. развития 

Лечение : исключить ФА  

Тир – незаменимая АК 

Фенилкетонурия 



Метаболические блоки: 1 - фенилкетонурия; 2 - 

альбинизм; 3 - алкаптонурия; 4 - гипотиреоз 

Гормон щитовидной железы 

влияет на обмен веществ, 

контролирует рост и развитие 

Алкаптон - накапливается в 

биологических жидкостях, в  

суставах, нарушает подвижность 

Отсутствие оксидазы ГТК 

Тироксин. Усиливает окислительные 

процессы в клетках всего организма, в 

частности и клетках мозга. 
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Гормон - отвечает за 
чувство удовольствия 
влияет на процессы 
мотивации и обучения!  

 

Вырабатывается  во время 
положительного опыта 
(вкусная пища, медаль).  

 

Используется мозгом для 
оценки и мотивации, 
закрепляя важные для 
выживания действия. 

 

Недостаточность дофамина 
приводит к инертности – 

при болезни Паркинсона 



Непереносимость лактозы 
(молочного сахара) 

Проявляется: непереносимостью молока  

Связанно: с дефицитом фермента ЛАКТАЗЫ 

Лечение: заместительная терапия ферментом 

Распространенность: в Европе 7-12 %, в Китае — 80 

%, в Африке — до 97 %.  

Распространение лактазной недостаточности связывают 

с исторически сложившимся рационом питания и 

отсутствием молочного скотоводства в регионах. 



Фосфо-фруктокиназа 

Галактоземия - непереносимость молочного 

сахара, связана с отсутствием в клетках печени 

галактозо-1-фосфат-уридил-трансферазы 



Дефицит фермента 

галактозо-1-фосфат-

уридил-трансфераза 

превращение 

галактозы в 

глюкозу 

 

 



Фосфо-фруктокиназа 



Пример: болезнь Гирке  

(дефект фермента глюкозо-6-фосфатазы)   

Проявления: Гипогликемию, что 
связано с нарушением распада гликогена 
в печени и выходом из неё глюкозы 

неспособность организма поддерживать 
нормальный уровень глюкозы в крови 
между приемами пищи;  

Терапия: частый прием пищи с высоким 
содержанием глюкозы или крахмала  

Гликоген-резервная 

форма глюкозы 

Пример: гликогеноз 
накопление гликогена 

  



Болезнь Гирке  

(отсутствие фермента глюкозо-6-

фосфатазы): тормозится   

распад гликогена печени 

Проявления: Гипогликемия-  

Низкий уровень глюкозы в крови;  

Терапия: частый прием пищи  

с высоким содержанием глюкозы или 

крахмала  

Гликоген-резервная форма глюкозы 
Глюкозо-6-фосфатазе принадлежит центральная роль в нормальном гомеостазе 

глюкозы. Она обеспечивает образование более 90 % глюкозы, освобождаемой в 

печени. 



Болезнь Помпе: 

накопление гликогена в лизосомах печени 

Вызвано: недостаточностью лизосомного 

фермента — α-1,4-глюкозидазы 

Впервые описано: в 1932 году как заболевание из 

группы лизосомных болезней накопления 

Проявление: развитие мышечной слабости 

(миопатии). Нарушение работы сердца, скелетных 

мышц, печени и нервной системы. 

Лечение: терапевтическое замещение 

отсутствующего фермента фармацевтическим  

Препарат «Миозим» - фильм «Крайние меры» 



Фосфо-фруктокиназа 

Боле́знь По́мпе (гликогено́з) —

наследственное заболевание связанное с 

накоплением гликогена в лизосомах печени, 

вызванным недостаточностью фермента — 

кислой α-1,4-глюкозидазы.  

накопление гликогена наблюдается в 

сердечной мышце (с развитием 

кардиомиопатий), скелетных мышцах и 

тканях печени. 

 

Лизосомы – клеточные 

органеллы, ответственные за 

расщепление макромолекул: 

гликогена, гликолипидов, 

гликопротеинов.  
 

Лизосомные болезни накопления 

вызываются генетически обусловленным 

дефицитом ферментов гидролиза 

гликосфинголипидов: α- и β-

галактозидазы, β-глюкозидазы, 

нейраминидаза и церамидаза.  

  

Данная группа объединяет гликогенозы, 

болезни накопления гликолипидов, 

гликопротеинов и др. 

Заместительная терапия 

До недавнего времени терапия 

наследственных болезней 

накопления носила 

паллиативный характер. 

Развитие науки позволило с 90-х 

гг ХХ века- коррекции 

лизосомных болезней 

накопления методом ферменто-

заместительной терапии.  

Лечение модифицированной 

формой скомпрометированного 

фермента.  



Сфингомиелины - основные компоненты 

мембран клеток мозга и нервной ткани.  

Основная роль ганглиозидов - участие в 

осуществлении межклеточных контактов.  

Некоторые ганглиозиды служат 

рецепторами для ряда бактериальных 

токсинов. 



Сфингомиелин

ы - основные 

компоненты 

мембран клеток 

мозга и 

нервной ткани.  

ЦЕРЕБРОЗИДЫ 

СУЛЬФАТИДЫ 

кислые сфинголипиды нейтральные сфинголипиды 

Болезнь 
Гоше –  

 

накопление 
цереброзидов  

связано с отсутствием 
гликоцереброзидазы 
 



Болезнь 
Вольмана –  

 

накопление ХС и 
его эфиров – 

недостаточность 
кислой эстеразы 

лизосом 

накопление 
цереброзид
ов связано с 
отсутствие

м 
гликоцереб
розидазы 

 

Болезнь 
Гоше –  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Сфингомие
лины - 

основные 
компоненты 

мембран 
клеток 
мозга и 
нервной 

ткани. 

болезнь Нимана-Пика – 
отложение сфингомиелина из-

за дефицита 
сфингомиелиназы (слепота, 

глухота, замедленное 
психическое развитие)  

реакция 
болезнь Тея-Сакса дефицит 
N-ацетилгексозаминидазы – 
отложение ганглиозидов в 

клетках мозга 
реакция  

накопление ХС и его 
эфиров – 

недостаточность 
кислой эстеразы 

лизосом 
 

Ферменты гидролиза 

гликосфинголипидов:  

α- и β-галактозидазы,  

β-глюкозидазы, 

нейраминидаза  

церамидаза.  



ГиперХиломикрония-накопление 

нейтральных липидов ТАГ 
генетическая недостаточность ЛП-липазы 

Проявляется ожирением; фактор риска развития 

инфаркта, инсульта, диабета, гипертонии и 

желчнокаменной болезни 

 

ГиперХолестеролемия-  

накопление холестерина (ХС) 
связано со снижением эффективности  

ЛП-липазы или 

рецепторного эндоцитоза 

Повышенный ХС – атеросклероз – инфаркт, 

инсульт 



Ожирение 

 
«Любовь приходит и 

уходит, а кушать 

хочется всегда» 
 

 



Основные биологические функции 
 Структурная - главные компоненты биомембран 

 Защитная - изолирующий и защищающий органы 

материал 

 Питательная - наиболее калорийная часть пищи 

 Резервная – запас энергии 

 Транспортная переносчики ряда витаминов 

 Иммуномодуляторы 

 Регуляторы активности ряда ферментов 

 Регуляторы свертывания крови 

 Гормоны 

 Передача сигналов 



 Липиды относятся к бифильным веществам, ПАВ 

 Особенность строения липидов - присутствие в их 

молекулах одновременно полярных (гидрофильных) 

и неполярных (гидрофобных) структурных 

фрагментов,  

 Функционируют на границе раздела фаз. 



Обязательные структурные компоненты - 

высшие карбоновые кислоты и спирты, 
могут содержать остатки фосфорной кислоты, 

аминоспиртов, остатки моно- и олигосахаридов. 

 

 Высшие жирные кислоты (ВЖК) - были впервые 

выделены из жиров. 

 Биологически важные ЖК могут быть насыщенными 

и ненасыщенными.  

 Общие структурные признаки ВЖК: 

• являются монокарбоновыми; 

• содержат неразветвленную углеродную цепь; 

• включают четное число атомов углерода в цепи; 

• имеют цис-конфигурацию двойных связей  



Основные насыщенные жирные 
кислоты липидов общие структурные признаки: 

• являются монокарбоновыми; 

• содержат неразветвленную углеродную цепь; 

• включают четное число атомов углерода в 

цепи; 

олеиновая С18:1, линолевая С18:2, 

линоленовая и арахидоновая С20:4. 



Основные 
ненасыщенные  
ЖК липидов

олеиновая С18:1, линолевая С18:2, 

линоленовая и арахидоновая С20:4. 

• ЖК имеют неразветвленную 
структуру с четным числом атомов 
углерода, чаще всего С 1 6 , С 1 8 , С 2 0  

• мононенасыщенные ЖК, содержат 
двойную связь в положении 9; 

• если двойных связей несколько, 
они разделены группой СН2 ; 

• двойные связи имеют цис-
конфигурацию. 



олеиновая кислота С18:1 (омега-9) 

линолевая кислота С18:2 (омега-6) 

и арахидоновая С20:4 (омега-6) 

Важен правильный баланс липидов 

трех типов кислот в рационе питания:  

омега-3 (льняное масло, рыбий жир), 

омега-6 (подсолнечное, кукурузное 

масла) 

омега-9 (оливковое масло). 

Большинство жирных кислот 

синтезируется в организме человека,  

однако полиеновые кислоты – 

незаменимые 

или эссенциальные  



линолевая кислота С18:2 (омега-6) 

и арахидоновая С20:4 (омега-6) 

олеиновая кислота С18:1 (омега-9) 

правильный баланс липидов трех 

типов  кислот в рационе питания:  

омега-3 (льняное масло, рыбий жир), 

омега-6 (подсолнечное, кукурузное 

масла) и омега-9 (оливковое масло). 

Большинство жирных кислот синтезируется 

в организме человека, однако полиеновые 

кислоты 

незаменимыми, или эссенциальными  

Название кислоты Cn:m Содержание, % 

Миристиновая 14:0 2-4 

Пальмитиновая 16:0 23-30 

Пальмитоолеиновая 16:1 3-5 

Стеариновая 18:0 8-12 

Олеиновая 18:1 20-25 

Линолевая 18:2 10-15 

Линоленовая 18:3 <2 

Эйкозатриеновая 20:3 <1 

Арахидоновая 20:4 <2 

Эйкозапентаеновая 20:5 <1 

Общее количество: 

Насыщенных кислот 33-38 

Ненасыщенных кислот 42-58 



ТАГ – жиры – составляют основную массу 

липидов в организме человека.  

У человека с М 70 кг в норме содержится до 10 кг 

жиров. 

Они запасаются в жировых клетках- адипоцитах и 

используются как источники энергии.  

Жиры Т 

плавления

, °С 

Насыще

нные 

кислоты, 

% 

Ненасыщенные жирные кислоты, % 

18:1 18:2 18:3 20:4 20:5 

Молочный* +(28-33) 52-70 27-40 3-5 <1 сл. - 

Свиной +(36-46) 37-45 37-50 8-10 1 сл. - 

Говяжий +(44-51) 53-60 42-43 3-5 <1 - - 

Бараний +(46-55) 55-65 36-43 3 0 - - 

Рыбий -(2-7) 16-20 20-22 2 3 3 6-8 

Масла 

Подсолнечн -(16-19) 10-12 21-34 51-68 2 - - 

Оливковое (0-6) 10-19 64-85 4-14 <1 - - 

Кукурузное -(10-20) 10-14 38-40 43-47 <3 - - 





фосфолипиды  

,  

.  

Основа клеточных мембран; 

образуют поверхностный гидрофильный слой ЛП крови 

Компонент легочного сюрфактанта: выстилают поверхность альвеол, 

предотвращая слипание стенок во время выдоха.  

участвуют в передаче гормонального сигнала в клетки 

СМ: формируют 

структуру миелиновых 

оболочек и мембранных 

структур нервных клеток. 

Сфингомиелины 

Холестерин 





Транспорт липидов - в составе 

липопротеинов 
Функции апопротеинов  

формируют структуру 

ЛП;  

взаимодействуют с 

рецепторами клеток  

захват ЛП тканями 

активаторы ферментов, 

действующих на ЛП.  



Транспорт липидов –  

в составе липопротеинов 
 

Виды липопротеинов: 

» Хиломикроны (ХМ) 

(транспорт ЖК из кишечника в ткани в виде ТАГ) 

» ЛПОНП   

(транспорт ЖК из печени в ткани в виде ТАГ) 

» ЛПНП  

(транспорт ХС и ЖК из печени в ткани) 

» ЛПВП  

(транспорт ХС и ЖК из крови к печени)  



Типы ЛП Хиломикроны 

(ХМ) 

ЛПОНП ЛППП ЛПНП ЛПВП 

Белки% 2 10 11 22 50 

ФЛ% 3 18 23 21 27 

ХС% 2 7 8 8 4 

ЭХС% 3 10 30 42 16 

ТАГ% 85 55 26 7 3 

Функции Транспорт 

липидов из 

кишечника 

(экзогенные 

липиды) 

Транспорт 

липидов, 

синтезируемых 

в печени 

(эндогенные 

липиды) 

Промежуточ

ная форма 

ЛПОНП в 

ЛПНП под 

действием 

ЛП-липазы 

Транспорт 

холестерола 

в ткани 

Удаление 

избытка ХС 

из клеток и 

ЛП. Донор 

апопротеинов 

А, С-П 

Место 

образования 

Эпителий тонк. 

кишечника 

Клетки печени Кровь Кровь (из 

ЛПОНП и 

ЛППП) 

Клетки печени 

- ЛПВП-предш. 

Диаметр, нМ Больше 120 30-100 21-100 7-15 

Основные 

апоЛП 

В-48 

С-П, Е 

В-100 

С-П, Е 

В-100 

Е 

В-100 A-I 

С-II, Е 



транспорт ЖК из кишечника в ткани в виде ТАГ



Накопление ТАГ в крови 

В норме: образование ХМ в кишечнике (транспорт ТАГ 

в ткани) – в кровь -  получение апобелков от ЛПВП-  

ЛП-липаза отщепляет ЖК - в ткани-  

остаточные ХМ и ЛПОНП попадают в гепатоциты 

посредством рецепторного (апоЕ) эндоцитоза и 

разрушаются в лизосомах 

 

Нарушения:  

снижение активности ферментов обмена липопротеинов 

нарушение синтеза апобелков 

снижение рецепции ЛП на клетках печени 

 

Лечение - снизить потребление жиров с пищей, так как 

ХМ транспортируют экзогенные жиры; 

Физическая нагрузка 

Липолитические ферменты 

 



Мобилизация жиров из жировой 

ткани 
Мобилизация жиров - гидролиз ТАГ до глицерола и 

жирных кислот - 

происходит при голодании и физической работе.  

Гидролиз катализируется ферментом ТАГ-липазой 

(гормонзависимой). 

 

  





Отвечает за белок лептин, - синтезируется адипоцитами и 

взаимодействует с рецепторами гипоталамуса. В результате его 

действия снижается секреция нейропептида Y, который 

стимулирует поиск и потребление пищи.  

 

Патогенез ожирения при дефекте «гена ожирения»: низкий 

уровень лептина в крови служит сигналом недостаточного 

количества запаса жиров в организме;  включает механизмы, 

приводящие к увеличению аппетита и увеличению массы тела.  

 

У 20% больных – наблюдают изменения в структуре лептина.  

У 80% больных - генетический дефект рецепторов лептина в 

гипоталамусе. А концентрация лептина в крови больше в 4 раза. 

  

У этих больных наблюдают чрезмерное потребление пищи, 

низкую физическую активность и развитие сахарного диабета.  



В норме : 

ЛПНП - (транспорт ХС в клетки для синтеза гормонов - 

самый атерогенный тип ЛП) 

образуются из ЛПОНП с ТАГ-липазой – 

в крови - взаимодействуют с ЛПВП получают ЭХС – 

выталкивание апоВ-100 – рецепторный эндицитоз в 

тканях и лизосомальный распад  

При снижении концентрации ХС в клетке -активируется 

синтез рецепторов ЛПНП; участвуют гормоны: инсулин и 

трийодтиронин, половые гормоны.  

Нарушения метаболизма ХС: 

Нарушение соотношения между ЛПНП, ЛПОНП и ЛПВП 

снижение активности ферментов обмена ЛП- 

лецитин-ХС-ацилтрансферазы и ЛП-липазы 

снижение рецепции ЛП на клетках  

нарушение синтеза апобелков 

ХС поступает в клетки из крови в основном 

в составе ЛПНП.  

Если количество холестерола, 

поступающего в клетку, превышает её 

потребность, то синтез рецепторов ЛПНП 

подавляется, что уменьшает поток 

холестерола из крови в клетки. В регуляции 

синтеза рецепторов ЛПНП Они 

увеличивают образование рецепторов 

ЛПНП,  

(транспорт ХС и полиеновых ЖК в клетки 

для синтеза гормонов) 



2 основные функции ЛПВП:  

поставляют апопротеины другим ЛП в крови  

участвуют в "обратном транспорте ХС".  







1 стадия  - повреждение сосудов- повышенная проницаемость  

2 стадия - активированные тромбоциты -медиаторы воспаления- 

модификация липопротеинов – нарушение связывания ЛП с 

рецептором – накопление липидов в крови-макрофаги- воспаление  

3 стадия - инкапсулирование ХС – образование фиброзной бляшки  

4 стадия- тромбоз и тромбоэмболия 



 

1) гипокалорийная и 

гипохолестериновая диета.  

2) витамины; ПНЖК, вода 

2) физ-нагрузка 

3) медикаменты  

активатор ЛП-липазы – ускоряют 

катаболизм ЛПОНП и ХМ - переход 

в ЛПВП 

4) статины – ингибиторы синтеза ХС  



 

1) гипокалорийная и 

гипохолестериновая диета.  

2) витамины; ПНЖК, вода 

2) физ-нагрузка 

3) медикаменты  

активатор ЛП-липазы – ускоряют 

катаболизм ЛПОНП и ХМ - переход 

в ЛПВП 

4) статины – ингибиторы синтеза ХС  

Сокращение животных жиров и жирного мяса.  

Растительная пища – основа рациона.  

Обогащение пищи полиеновыми жирными кислотами ω-3. 

способствуют более быстрому выведению холестерола из организма. 

Полиеновые кислоты подавляют синтез тромбоцитарного фактора роста 

и замедляют развитие атеросклеротической бляшки.  

Витамины С, Е, А, обладающие антиоксидантными свойствами, 

поддерживают нормальную структуру липидов ЛПНП и их метаболизм.  

 

Один из принципов лечения - "размыкание" цикла циркуляции 

жёлчных кислот. Для этого используют лекарство - полимер, который 

в кишечнике адсорбирует жёлчные кислоты и уменьшает возврат 

жёлчных кислот в печень.  

 В печени увеличивается захват холестерола из крови для синтеза новых 

жёлчных кислот.  

Лекарственные препараты - фибраты (клофибрат, фенофибрат) - 

ускоряют катаболизм ЛПОНП, активируя ЛП-липазу, уменьшают синтез 

ТАГ и эфиров холестерола и, как следствие, секрецию ЛПОНП 

печенью.  



1. Заместительная ферментная терапия (устранение 

дефицита ферментов) 

1а) Ферменты коррекции пищеварения 

1б) Лечение наследственных заболеваний (проблема 

накопления метаболитов в тканях) 

2. Коррекция системы свертывания крови 

3. Терапия злокачественных новообразований 

4. Противовоспалительная терапия (гидролиз  

денатурированных клеточных и тканевых структур) 

5. Детоксикация организма (удаление токсинов, 

методы эфферентной терапии) 



  

• Препараты заместительной терапии (компенсация  

ферментной недостаточности)  

Наследственные заболевания: непереносимость лактозы (лактаза) 

Болезнь Гоше (отложение цереброзидов - церезим) 

пищеварительные ферменты (пепсин, трипсин, липазы, амилаза) 

  

• Ферменты системы свертывания крови (тромбообразование- 

фибринолиз) (стрептокиназа, урокиназа, плазмин, тромбин) 

 

• Противоопухолевые  препараты (аспарагиназа, аргиназа 

метиониназа) 

 

• Противовирусные ферментные препараты (РНКза и ДНКза, 

протеазы) 

 

• Противовоспалительные (супероксиддисмутаза и каталаза),  

• Рассасывания посттравматических рубцов гиалуронидаза 
расщепление гликозаминогликанов  

 

 

 


