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КІРІСПЕ

          Гликогеноз-ол тұқым қуалайтын ауру,гликоген 
алмасуының бұзылуынан туындайды.Бұл ауру гликогеноз 
деген атқа ие болды.Олар фермент жетіспеушілігі немесе 

аздығынан туындайды,гликоген синтезіне ыдырауына 
қатысатын немесе  аздығынан немесе жетіспеушілігінен 
туындайды,ол мушелерде жинақталуымен сипатталады. 

Гликогеноздар - ағза мүшелерінде, əсіресе  бауыр мен 
бұлшық еттерде гипертрофия жəне зақымдалған органдар 

функцияларының  төмендеуіне, гликогенннің үгітілуіне 
немесе негізінде синтез бұзылуы болып табылады 

Гликогеноз ауруының  диагностикасы белгілі деңгейде 
болмайды. 



СЕБЕПТЕРІ
          Гликогеннің метаболизміне қатысатын, 
əрқайсының негізінде белгілі бір ферменттің 
генетикалық жетісуі бойынша гликогеноздың 

12 типі айқындалған. 

         Бауыр гликогеноздары бауырдың екі 
бөлшегіде ұлғайып ал спленомегалиенің 

аздығы немесе болмауына, майдың жиналуы – 
бұл кушегоид типі; бұлшық еттер типтерінде – 
жамбас бұлшық ет гипертрофиясы жəне ауыр 

жүктемеден кейінгі əлсіреуі.



КЛИНИКАЛЫҚ КӨРІНІСІ 





ГЛИКОГЕНОЗДАР ДИАГНОСТИКАСЫ: 

        - глюкоза деңгейі, лактат, кіші дəрет қышқылы, 
ашқарын трансаминазының белсенділігі – 

гликемикалық лактатемикалық қисықтар, бауыр, 
бүйрек, клеткаларында фермент белсенділігін 

анықтау немес қанның лейкоциттарында 
түсініксіз жағдайларда энзимдік диагностика 

жасауға мүмкіндік болмайтын бауыр биологиясы.
          Соңғы кезде гликогеноздарды диагностикалау 

мақсатында молекулалық  биология əдісін 
қолдайды. 



ГЛИКОГЕНОЗДАР ТИПТЕРІ:

           Гликогеноздар  гликогенді үгітерде немесе синтезде 
қатысатын тұқым қуалаушылықпен  сипатталған фермент 
дефектері. Бұл деректер гликогеннің ткандерінде, əсіресе 
бауыр мен бұлшық еттерде жиналатын бұзушылықтарға 

əкеліп соғады.

          Гликогеноздар – гликогеннің бөлшектері немесе синтезде 
қатысатын  бірнеше ферменттің жетіспеулілігіне байланысты 

болатын тұқым қуалаушылық тобы.
          Гликогеннің полимерін жоюға жатпайтын жағдайы 

болады, тіпті ағзадағы қанға глюкоза қажет болған 
жағдайдада, олар бауыр мен бұлшық  етте жиналып қалады.  



           Ферменттің жетіспеу сипаттамасы бойынша 
гликогеноздың 12 типі анықталған.  Бауыр мен 
бұлшық еттің зақымдануына байланысты  бауыр 
мен бұлшықеттер гликогеноздар формасы. 

       Бұлшық еттерде Y жəне YII  типті гликогеноздар,  
ал бауыр – 0, I, II, III,  IY, V, YI, YIII,  IX , X  типтері 
жатады. 

        II типті гликогеноз тек бұлшық еттердің 
зақымдалуы немесе  органдар мен көптеген 
жүйелердің зақымдалуында білінеді. Сонымен 
қатар бірнеше типтердің  кіруі мүмкін. 





  О- типті гликогеноз бауырда  гликогеннің 
азаюымен сипатталып, тіпті (кома)  естен  

айырылу, ұйықтап кету ұзақ мерзімге 
жағдайлары  байқалады.  Ұзақ мерзімге 

ұйықтап кету (кома)  жаңа туған баланы ана 
төсіне кеш қосу, ал кейінірек – таңертең 

ашқарынға жəне тамақтандыру үзілістері 
арасында. Баланы емделген жағдайда нерв 

моторының  дамуы зақымдалады. 



     I-ші типті глиогеноз ( Гирк ауруы ). Бұл бауыр, 
бүйректерде, жіңішке ішек беттерінде болатын 
зақымдар. Ең бірінші белгілері: тамаққа тəбеттің  
шаппауы, құсу, туған бетте немесе емшекте болған 
кезде байқалатын қалшылдау (судороги). Уақыт 
өткен сайын бала бойының өспеуі, дене 
формасының дұрыс болмауы (үлкен бас,  қысқа 
мойын, қысқа аяқ), беттің қуыршаққа ұқсастығы, 
бұлшық еттерінің дамуы, жыныс мүшелерінің 
дамымауы. Нерв-психикалық  жүйенің нашар 
дамуы. Бұл аурудың бірден күшейуіне 
байланысты, олар үнемі  тамақ ішуге мəжбүрлі. 





                          
ГЛИКОГЕНОЗ.
ПОМПЕ АУРУЫ 

   II – ші типті гликогеноз.  Алғашқы 
белгілері  жаңа туған бала 
өмірінің бірінші аптасынан  алты 
айға дейін белгілі болады. 
Бауырда, бүйректерде, бұлшық 
еттерде, нерв  жүйелерінде, қан 
құрамында байқалады. 
Мазасыздану, ауыр демалу  
байқалады. Тамаққа тəбеті 
шаппауы, бой өспеуі, бұлшық ет 
дамымауы. Жүрек, бауыр, бүйрек 
көлемі үлкейеді. Жүрек шар 
формалы болады. Ауру кеш 
байқалады.



  III – ші типті гликогеноз (Форбс,
Кори ауруы). Фермент дағы 
бауырда, бұлшық етте, қан 
құрамында, эритроцитта 
болады. Туған баланың бірінші 
айында білінеді. Кейбір 
жағдайларда аурудың қан 
айналымында, жүрекке жүру 
жолдарында білінеді. Аурудың 
дамуы 5 жасында білінеді. 

Микрофотография: 
гликогеннің бауыр жасушаларында 
жиналуы 
бояуы-гематоксилин+эозин



ГЛИКОГЕНОЗ.БАУЫРДЫҢ БИОПСИЯСЫ
МИКРОСКОПИЯЛЫҚ КӨРІНІСІ



 IY –типті гликогеноз (Андерсен 
ауруы –типтің 
жаратылысына байланысты). 
Дақ бауырда, бүйректерде, 
бұлшық еттерде білінеді. 
Ауру алғашқы айларында  
білініп, бауырдың езілуімен 
сипатталады. 



   Y – типті гликогеноз. 

       (Мак – Ардле ауруы). 
Аурудың дағы ішекте 
байқалады.Скелет бұлшық 
еттері өсіп, өте тығыз 
болады. Бұлшық еттер 
əлсіздігі, бұлшық еттердің 
құлазуы, ауыр жүктемелер 
арқасында алғашқы  10 
жылда. Бұл ер жынысты  
адамдарға тəн. 



 YI  типті гликогеноз (Герс ауруы).Аурудың дағы бауырда, қанда        
байқалады.  Сипаттамалары – бауыр өседі, бой өсуінде дағдарыс 

болады, қуыршақ бет, гипермипемия.

 YI  типті гликогеноз (Парун  ауруы).Аурудың  белгілері бұлшық 
еттерде, эритроциттарда байқалады. Бұлшық ет əлсіздігі,  ауыр 

жүктемлерден кейін əлсіздік. 

 YIII  типті  гликогеноз (Томсон  ауруы) – сирек кездеседі.Аурудың 
белгілері бауырда, бас миларында білінеді. Туғаннан кейін бауыр 

өсіп, көздері өзгереді.  Бұл жедел өсуі мүмкін.

 



IX  типті гликогеноз (Хага ауруы). Ауру бауырда байқалады.

 X типті гликогеноз. Бұл аурудың  түрі бір-ақ адамнан байқалған. 
Тұқым қуалаушылығы анықталмаған.  Ауру бауырда, бұлшық 

еттерде байқалған. 6 жасында бұлшық еттері ауырып, ауыр 
жаттығулардан кейін бұлшық еттері əлсəреген. 

 XI типті гликогеноз – тұқым қуалаушылығы анықталмаған-бауыр 
ауруы. Бауырдың ұлғаюы мен бойдың өспеуімен сипатталады. 

Емдеу мақсаты – аурудың алдын алу. 



ҚОРЫТЫНДЫ 

ЖАЛПЫ ТҰҚЫМҚУАЛАЙТЫН 
АУРУЛАР ФЕРМЕНТ 

ЖЕТІСПЕУШІЛІГІНЕН 
ТУЫНДАЙДЫ.СОЛ СЕБЕПТІ 

КАРИОТИП БОЙЫНША АНЫҚТАП 
ОНЫҢ АЛДЫН АЛУҒА БОЛАДЫ 
ЖƏНЕ ДЕ ДЕР КЕЗІНДЕ ЕМДЕП 

ЖАЗУҒА БОЛАДЫ.




