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Биосинтез фосфолипидов (ФЛ) 

 

 Образование ФЛ наиболее активно происходит в 
печени, стенке кишечника, семенниках, яичниках и 
молочной железе 

 

 Для синтеза фосфатидилхолинов и сфингомиелинов 
нужны холин и метионин, потребность в которых в 
значительной степени покрывается за счет 
пищевых источников. При их недостатке 
наблюдается развитие жировой инфильтрации 
печени. 

 
 



Сфингомиелин

Церамид Сфингозин
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Болезнь
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X
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X
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X
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X

Генерализованный ганглиозидоз
X



СФИНГОЛИПИДОЗЫ 

 ЗАБОЛЕВАНИЕ НАРУШЕНИЯ 

ГЕНЕРАЛИЗОВАННЫЙ ГАНГЛИОЗИДОЗ 

 - ГАЛАКТОЗИДАЗА 

ГАЛАКТОЗИД GМ1 

УМСТВЕННАЯ ОТСТАЛОСТЬ, 
ГЕПАТОМЕГАЛИЯ 

БОЛЕЗНЬ ТЕЯ - САКСА 

ГЕКСОЗАМИНИДАЗА  А   
ГАЛАКТОЗИД G М2 

УМСТВЕННАЯ ОТСТАЛОСТЬ, 
СЛЕПОТА 

БОЛЕЗНЬ НИМАНА - ПИКА 

СФИНГОМИЕЛИНАЗА  
СФИНГОМИЕЛИН 

СПЛЕНО - ГЕПАГОМЕГАЛИЯ,  
ЛЕТАЛЬНЫЙ ИСХОД В РАННЕМ 

ДЕТСКОМ ВОЗРАСТЕ 

БОЛЕЗНЬ ФАРБЕРА 

ЦЕРАМИДАЗА  
ЦЕРАМИД 

ДЕФОРМАЦИЯ СКЕЛЕТА, 
УМСТВЕННАЯ ОТСТАЛОСТЬ, 
ЛЕТАЛЬНЫЙ ИСХОД В РАННЕМ 
ВОЗРАСТЕ 

БОЛЕЗНЬ ГОШЕ 

 - ГЛЮКОЗИДАЗА 

СПЛЕНО - ГЕПАГОМЕГАЛИЯ, 
УМСТВЕННАЯ ОТСТАЛОСТЬ 



ХОЛЕСТЕРОЛ

в организме 140 г
(93% в клетках, 7-10% в крови)

Поступление с пищей

0,3 – 0,5 г/сут

Синтез из ацетил-КоА

до 1 г/сут

Мембраны

клеток

ЛП

крови

Вит. D3

 10 мг

Стероидные

гормоны

 40 мг

Синтез и выведение

желчных кислот

0,5-0,7 г/сут

Выделение с

кожным салом

 0,1 г/сут
Выведение с фекалиями

 0,5-0,7 г/сут



В организме взрослого человека содержится 140 

гр   холестерола (ХС). Он формирует 3 пула. 

 

Пул А – быстрообменивающийся ХС     

               (30 гр). Скорость обновления  

               1 гр в сутки. Печень, плазма  

               крови, кишечная стенка,  

               паренхиматозные органы. 

Пул Б – медленнообменивающийся  

               ХС (50 гр). Остальные орга- 

               ны и ткани. 

Пул В – очень медленнообмениваю- 

               щийся ХС (60 гр). Скорость 

               обновления – годы. Головной 

               мозг, периферические нервы, 

               соединительная ткань. 



СИНТЕЗ ХОЛЕСТЕРОЛА 

 В печени синтезируется 50% ХС. 

 В тонком кишечнике 15-20% ХС. 

 Остальное количество образуется в коже, 
коре надпочечников, половых железах.  

 

СИНТЕЗ ХС ПРОХОДИТ В ТРИ ЭТАПА: 

1. Превращение ацетата в мевалоновую 
кислоту. 

2. Образование сквалена (30 углеродных 
атомов). 

3. Циклизация сквалена в ХС.  

 



 

 

РЕГУЛЯЦИЯ СИНТЕЗА 

ХОЛЕСТЕРОЛА 

  
Ключевой фермент синтеза ХС – 
гидроксиметилглутарил-КоА-редуктаза (ГМГ-КоА-
редуктаза). Она регулируется 2 путями. 

 

1. Фосфорилирование (дефосфорилирование ГМГ-
КоА-редуктазы. 

       Активная форма – дефосфорилированная. 
Активатор фермента – инсулин. 

       Ингибитор – глюкагон. 

2.    Ингибирование синтеза ГМГ-КоА-редуктазы.  

       ХС по принципу обратной связи снижает скорость 
транскрипции гена ГМГ-КоА-редуктазы, подавляя 
ее синтез. Аналогичный эффект вызывают 
желчные кислоты. 



ТРАНСПОРТ ХОЛЕСТЕРОЛА 

 

 Экзогенный ХС доставляется в печень хиломикронами. 

 В печени ХС “упаковывается” в ЛПОНП и секретируется 
в кровь. 

 в крови ЛПОНП превращаются в ЛПНП, содержащие до 
55 % ХС и его эфиров. 

 ЛПНП основная транспортная форма ХС к тканям (70%) 
ХС и его эфиры в крови находятся в составе ЛПНП. 

 Из крови ЛПНП поступают в печень (до 75 %) и другие 
ткани, которые имеют на своей поверхности рецепторы 
ЛПНП. 

      Инсулин, трийодтиронин, половые гормоны – 
увеличивают образование рецепторов; глюкокортикоиды 
– уменьшают. 

 
 



ТРАНСПОРТ ХОЛЕСТЕРОЛА 

 

 в “обратном транспорте холестерола”, т.е. 
возвращении ХС в печень основную роль играют 
ЛПВП 

 ЛПВП синтезируются в печени в виде незрелых 
предшественников, практически не содержащих ХС и 
ТАГ. В крови предшественники ЛПВП насыщаются 
ХС, получая его из других ЛП и мембран клеток 

 в переносе ХС в ЛПВП участвует фермент лецитин-
холестеролацилтрансфераза. Этот фермент 
присоединяет остаток ЖК от фосфатидилхолина 
(лецитина) к ХС. В результате образуется гидрофобная 
молекула эфира ХС, которая перемещается внутрь 
ЛПВП. 

 
 



ЖЕЛЧНЫЕ  КИСЛОТЫ 

 

 В печени из ХС синтезируется 500-700 мг желчных кислот в 
сутки. 

Первичные желчные кислоты 

 Холевая 

 хенодезоксихолевая 

Конъюгаты с таурином и глицином. 

  Вторичные желчные кислоты 

 дезоксихолевая образуется из холевой 

 литохолевая образуется из дезоксихолевой 

Они хуже растворимы и медленнее всасываются в кишечнике. 

 

 Энтерогепатическая циркуляция желчных кислот (95 % 
желчных кислот из кишечника возвращаются в печень по 
воротной вене). 





БИОХИМИЯ АТЕРОСКЛЕРОЗА 

 

 Атеросклероз – это патология, характеризующаяся 
появлением атерогенных бляшек на внутренней 
поверхности сосудистой стенки. 

 Базовой метаболической “предпосылкой” развития 
атеросклероза является гиперхолестеролемия. Она 
развивается при: 

 избыточным поступлением с пищей ХС, углеводов и   
липидов 

 генетической предрасположенности, 
заключающейся в наследственных дефектах 
структуры рецепторов ЛПНП или апо В-100, а 
также в повышенном синтезе или секреции апо В-
100 

 
 



БИОХИМИЯ  АТЕРОСКЛЕРОЗА 

 

 Важную роль в механизмах развития атеросклероза 
играет модифицирование ЛП. Изменение нормальной 
структуры липидов и белков в составе ЛП делает их 
чужеродными для организма и поэтому более 
доступными для захвата фагоцитами. 

 Модификация ЛП может происходить по нескольким 
механизмам: 

1. гликолизирование апобелков при увеличении 
концентрации глюкозы в крови (в большей степени 
ЛПНП и ЛПВП) 

2. перекисная модификация, приводящая к изменениям 
липидов в ЛП и структуры апо В-100 

3. формирование аутоиммунных комплексов ЛП-антитело 
(измененные ЛП могут стать причиной образования 
аутоантител) 

Модификация ЛП делает их более атерогенными. 



РОЛЬ ЭНДОТЕЛИЯ В РАЗВИТИИ 

АТЕРОСКЛЕРОЗА 

 

Повреждение эндотелия сосудов 

↓ 

Адгезия тромбоцитов 

↓ 

Секреция тромбоцитарного фактора роста 

 ↓ 

Пролиферация гладкомышечных клеток 

 ↓ 

Атеросклеротические образования 
 

 















Регуляция обмена липидов 





Регуляция обмена липидов 



Регуляция обмена липидов 



Регуляция обмена липидов 



Регуляция обмена липидов 















 

СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ! 


