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[IpyuvHONW TOSBICHHA AaHOMAJIBHBIX IPHOHOB PrP¥ spusiercss He KOIIMPOBAaHUE
KOH(OpMaIu ¢ paHee MOBPESKIACHHOTO MPHUOHA, A BBI3BAHO OJOKHPOBAaHHEM aHOMAJbHBIMU
PrP~ nprosamu GepMEHTHBIX CHCTeM (THOPEIOKCHHPEIYKTa3a, TIyTaTHOHPELYKTa3a, IPOJIHII-
MC-TPAHC-U30Mepasa U AUCYIb(puan3oMepasa) KOHTPOIUPYIOUIHMX (OJTIUHT MONUICTITHIHBIX
[enel HOPMaJIbHBIX Prp°© MPUOHOB, a TaK)Ke CBSA3aHO C HapymIeHHEeM (YHKIMH IIaNepOHOB
KOHTPOJIMPYIOMHX (OJIUHT MOJTUIETHIHBIX IIeTiell HopMaidbHbIX PrP™ mproHOB u coxpaneHue
WX HaTUBHOU CTPYKTYPHI:

1.AHOMasbHbIe TpHOHHBIE Oenki  (PrPY) HekoBaneHTHO 3a cuerT THAPO(GOGHOrO
B3aUMOJIEHCTBUS CBSI3BIBASCH C THAPO(POOHBIMU PaIUKaTIaMU OCTATKOB aMHUHOKHUCIOT aKTUBHOT'O
LEHTpa THOPEIOKCUHPEIYKTa3bl W TJIyTaTHOHPEIyKTa3bl, HHIUOMPYIOT 3(PPEKThl 3TUX
(epMEHTOB 1O BOCCTaHABIUBICHUIO JUCYIb(DUIHBIX CBsA3ed B Oenkax, MU TEM CaMbIM
OCTaHaBIUBAIOT (OPMUPOBAHME Y pa3IMYHBIX OEJIKOB M MpPEXkAe BCEro y HOPMabHbIX
KJIETOYHBIX MPUOHOB PP~ mpaBuibHONU TPETUYHON CTPYKTYPHI.

2Ilpuonnsie  Genku thma  PrPY aHATOTMYHBIM — MEXAHH3MOM  HHTHOHPYIOT
aucynbpuansomepasy OenkoB, paspesarolieil S—S-cBsi3u, YTO HE [JaeT  CEKPeTHPYEeMbIM
OenkaMm, B TOM YHCJIE U HOpPMaJbHBIM IIPUOHAM, IIOCIE€ HMX MEpeHoca uepe3 MeMOpaHbI
9YKapHOTHUYECKUX KJIETOK AOCTUIHYTb HY)KHOW KOH(OpPMALUU M TE€M CaMbIM CIIOCOOCTBYIOT
CTOHTAHHOMY (POPMHPOBAHMIO Y HOPMAIBHBIX KIETOYHBIX MpHOHOB PrP¢  Tpermunoii
CTPYKTYPBI, XapaKTEPHOMN ISl aHOMAJIbHBIX TIPHOHOB Prp<,

3.Ilpuonnsie  Oenku  THIA Prp= UHTUOUPYIOT — TPOJIWI-IIHC-TPAaHC-U30Mepasy,
KOHTPOJIMPYIOLIEH [UC-TPAaHC-U30MEPHU3ALMIO OCTAaTKOB MPOJIMHA B MOJUIENTUAHBIX HETSIX, YTO
HapylaeT JUMUTUPYIOLIYIO CTaJuI0 Ipolecca 00pa30BaHus NPAaBUIBLHONU TPETUIHON CTPYKTYPHI
TOJIMIIENTH/AHBIX [eTIeil TF0GBIX GEIKOB H B TOM YHCIC HOPMAIBHBIX KIETOYHBIX PHOHOB PrPC,

4. AnoMalTbHBIN TPUOHHBINA OETTOK Prp% MoMajiasi B KJIETKH, CBSI3BIBACTCSL C LEHTPAIbHOU
rupooOHOM MONIOCTHIO IIaNepOHa M BBI3BIBAET OJOKHMpOBaHHE ero (GYHKIHI - «paciieTaHue -
YKJIQAKY>» He()OITUPOBaHHBIX OEIIKOB, TOM YHCIIE M HOPMAJIBHBIX IPUOHOB. B pesymnbraTte 3T0r0
YKJIa/Ka TIOHIISITH/HON e HOPMaIbHBIX IPHOHOB PrPC nuer 1o Twmy B-cTpyKTypEI, 4TO H
NPUBOHT K TpaHC(OPMALMH HX B AHOMAJIBHBIC NPHOHBI PrP .

5.B pe3synbraTe cyMMapHbIX U3MEHEHUH aKTUBHOCTH (epMEeHTOB (hosiauHra u GyHKUUU
IIalIEpOHOB HOpMaslbHble HE (OJAMPOBAHHME KIIETOYHBIE IPHOHBI IPEBPAILAsCh B Prp*
JOCTABIIAIOTCS K KJIETOYHOW MeMOpaHe, r1e 00pa3yloT OeIKOBbIE arperarbl, MPUBOJSIIUE K
HapyLIeHNIO (YHKLIUHU U K THOENIN KIETOK.

CornacHO MOJNIOKEHUSIM BBICKa3aHHOW THIOTE3bl, BOCCTAHOBJIEHHE W CTaOWIM3aLUsA
aKTUBHOCTH ()epMEHTOB  (ojauHra M (QYHKIUM LIAIEpOHOB MOXET pELIUTh MHpodieMy
KOH(OpMaIMOHHBIX 00J€3HEH U MOXKET JIeub B OCHOBY CO3/1aHUS JIEKAPCTB OT HEU3JIEUUMbBIX Ha
CEerOJIHSAIIHUM eHb 3a001eBaHuil.



