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1. ВОДНО-ЕЛЕКТРОЛІТНИЙ ОБМІН
1.1. Водний баланс

Водно-електролітний метаболізм  сукупність процесів надходження води та
солей  (електролітів)  у  організм,  їх  всмоктування,  розподілу  у  внутрішньому
середовищі і виділення. 

Вода   універсальний розчинник і нейтральне середовище,  яке не змінює
хімічні  властивості  розчиненої  речовини.  Вода  утворена  2  атомами  водню  й
атомом кисню, сполучених  таким чином, що ядра  водню утворять з ядром атома
кисню кут приблизно 105о; у зв’язку з такою будовою молекула води є полярним
з'єднанням  диполем. Дипольний характер води зумовлює гідратацію іонів, тобто
у воді кожен іон оточений оболонкою з молекул води, орієнтованих певним чином.
Різні  іони  гідратуються  по-різному,  і  це  сприяє  тому, що  навіть дуже близькі
хімічно іони (наприклад, Na+ і К+) істотно відрізняються за своїми властивостями й
поведінкою в біологічному водному середовищі. Іон натрію має більший гідратний
шар, ніж іон калію. Гідратація іонів впливає на електростатичну взаємодію іонів у
розчині, визначає силу кислот і основ, міцність зв'язку іонів металів з негативно
зарядженими групами, вільну енергію гідролізу АТФ і т.д.

Вода задіяна у багатьох реакціях обміну: гідролітичних, ряді окиснювальних.
Рідина організму виконує транспортну функцію, за допомогою неї переносяться
поживні речовини в тканини і продукти обміну з тканин  до екскреторних органів.
Вода зменшує тертя між дотичними поверхнями суглобів, у місцях прикріплення
зв'язок,  фасцій;  бере  участь  у  процесах  терморегуляції,  зберігає  і  підтримує
постійну температуру тіла.

Вода  організму  становить  60-65%  маси  тіла  і   заповнює  простір
(компартименти):  40-45%  маси  тіла   внутрішньоклітинна  вода,  20%  
позаклітинна. Позаклітинна рідина поділяється на внутрішньосудинну  5% маси
тіла  й  міжклітинну  15%. Ці величини можуть значно варіюватися залежно від
віку, статі, ваги тіла. У разі деяких патологічних відхилень вода може скупчуватися
в  черевній  та  плевральній  порожнинах,  порожнині  суглобів.  У  будь-якій  із
порожнин вода наявна у трьох станах: вільна,  зв'язана (гідратна) вода колоїдів і
конституційна,  що  входить  до  складу  молекул білків,  жирів  і  вуглеводів.  Різні
тканини  характеризуються  різним  співвідношенням  вільної,  зв'язаної  і
конституційної води.

Водні  порожнини  відокремлені  один  від  одного  напівпроникними
мембранами.  Внутрішньоклітинний  сектор  характеризується  мозаїчністю,  що
залежить від функціональної активності органа або тканини. Позаклітинний сектор
 гомогенний,  єдиний  для  всіх  органів  і  тканин.  Головною  відмінністю
внутрішньосудинної рідини від міжклітинної є вміст у ній великої кількості білка.
Позаклітинна і внутрішньоклітинна рідини відрізняються електролітним складом:
основними іонами позаклітинної рідини є Na+, Cl-, HCO3-, внутрішньоклітинної 
К+, Mg 2+, фосфати й протеїни (табл. 1).

Таблиця 1    
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Склад рідини в різних компартиментах організму

Іони Плазма
(мМ/л)

Вода плазми
(мМ/л)

Інтерстиціальна
рідина
(мМ/л)

Внутрішньо-
клітинна рідина
(мМ/л)

Катіони 153 164,6 153 195
Na+ 142 152,7 145 10
K+ 4 4,3 4 156
Ca 2+ 5 5,4 (2-3) 3,2
Mg 2+ 2 2,2 (1-2) 26

Аніони 153 164,6 153 195
Cl- 103 110,8 116 2
HCO3- 28 30,1 31 8
білки 17 18б3 - 55
інші 5 5б4 (6) 130

Концентрація  електролітів  і  недисоційованих  речовин,  розчинених  у
тканинній і міжклітинній рідинах, зумовлює їх осмотичний тиск. Його величина
визначається  концентрацією  часток  в  одиниці  об'єму  рідини:  кількістю  іонів,
молекул, колоїдних частинок. Осмотичний тиск пропорційний молярності розчину
й  температурі.  Його  можна  виразити  як  осмолярність,  або  як  осмоляльність.
Осмолярність  це сумарна  концентрація розчинених кінетично активних часток
(число молів) у 1 л розчину (плазми, сечі), яка вимірюється в міліосмолях на літр
(мосм/л).  Осмоляльність   це  концентрація  тих  же часток,  розчинених  у  1  кг
розчинника (мосм/кг).

Осмолярність плазми визначається головним чином (у 90% випадків) іонами
натрію  й  асоційованими  з  ним  аніонами,  переважно  іонами  хлору.  Тиск,
зумовлений білками,  називається  онкотичним,  або  колоїдно-осмотичним (КОД).
Його частка невелика (близько 0,5%  від загальної осмолярності плазми), однак
КОД має величезне значення для процесів транскапілярного обміну й підтримки
об'єму циркулюючої крові.

Осмолярність усіх водних порожнин організму становить у середньому   300
мосм/л.  Підвищення  осмолярності  плазми  більше  310  мосм/л  називається
гіперосмолярністю, зниження менше 280 мосм/л  гіпоосмолярністю.

Велике клінічне значення має встановлення осмолярності плазми крові, яку
можна виміряти за кріоскопічним методом за допомогою осмометрів (заснованим
на обчисленні різниці точок замерзання чистої води і плазми) або розрахувати за
формулою  2Na++глюкоза+сечовина, за умови, що всі значення  мають одиницю
вимірювання  мМ/л.  Визначення  за  формулою  непридатне  у  випадках
гіперпротеїнемії, ліпемії або вмісту в крові маніту, етилового спирту  осмотично
активних речовин.

Клітинна  мембрана,  яка  відокремлює  внутрішній  вміст  клітин  від
зовнішнього  середовища,  непроникна  тільки  за  законами  простої  дифузії.  Ряд
речовин  вимагає  особливого  механізму   системи  перенесення,  що  забезпечує
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транспортування цих речовин часто і проти концентраційного градієнта. Завдяки
цьому  між  інрацелюлярною  і  екстрацелюлярною  порожнинами  утворюються
осмотичні градієнти.  У цьому значну роль відіграють білки в розчині,  вони не
проходять  через  клітинну мембрану, і  тому  виникає  доннанівська  рівновага.  Її
принцип можна викласти у двох положеннях: 1) при рівновазі концентрація аніонів
і катіонів у обох боків повинна бути однакова; 2) розчин по обидва боки мембрани
повинен  бути  електронейтральним,  негативний  заряд  білків  компенсований
більшою концентрацією катіонів і меншою аніонів з цього боку мембрани.

Важливим чинником, що забезпечує постійність рідких середовищ організму,
є проникність клітинних мембран, на яку впливають гормони, калікреїн-кінінова
система, ферменти (аденілатциклаза, АТФ-ази) та іони (К+, Na+, Са 2+, Мg 2+). Іонна
асиметрія визначає різницю біоелектричних потенціалів клітинних мембран.

Потреба у воді залежить від віку людини, інтенсивності обмінних процесів,
м’язової  діяльності,  функціонального стану  нирок,  температури навколишнього
середовища, складу їжі та становить у дітей від 70 до 150 г на 1 кг ваги тіла,  з
віком знижується  до  40  г  на  1  кг  ваги тіла  дорослої  людини.  Більш детально
водний баланс поданий у табл. 2.

Таблиця 2   

Водний баланс дорослої людини (70 кг) за різних умов

Надходження (мл/доба)
Норма При підвищеній

температурі
середовища

При інтенсивній
роботі

Питна вода 1200 2200 3400
Вода в їжі 1000 1000 1150
Вода окиснення 300 300 450
Усього 2500 3500 5000

Виведення (мл/доба)
Сеча 1400 1200 500
Шкіра 400 400 400
Легені 400 300 600
Піт 100 1400 3300
Кал 200 200 200
Усього 2500 3500 5000

1.2. Регуляція водно-сольового обміну

Регуляція  водно-сольового  обміну  забезпечується  ЦНС  за  допомогою
нервово-рефлекторних механізмів,  гормональних чинників  і  нирок.  Ця  система
включає в себе чутливі підсистеми: осморецептори, волюморецептори, натрій- та
інші  іонорецептори.  Регуляцію  води  можна  умовно  розділити  на  два  основні
механізми:
1. Антинатрійуретична система. Економить насамперед іон натрію і завдяки цьому
служить для підтримки постійного об'єму позаклітинної рідини.
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2.  Антидиуретична  система.  Економить  воду  і  підтримує  ізотонічність
внутрішнього середовища.

Рух води, однак, тісно пов'язаний із транспортуванням натрію, і тому обидва
ці механізми не можна різко відокремлювати один від одного.

Підвищення осмолярності плазми крові збуджує осморецептори.   Від них
імпульси  передаються  в  ЦНС  і  перетворюються  на  сигнали,  що  надходять  у
гіпоталамус,  де  синтезується  вазопресин  (антидиуретичний  гормон),  який
концентрується в задній частці гіпофіза й виділяється у кров під впливом нервових
імпульсів.  Вазопресин  активує  аденілатциклазу,  під  впливом  якої  в  клітині
утворюється  цАМФ  (циклічний  аденозидмонофосфат),  що  стимулює
внутрішньоклітинні  процеси  й  підвищує  проникність  клітинних  мембран.
Підвищується  реабсорбція  води  з  просвіту  канальця,  посилюється  її  рух  за
осмотичним  градієнтом.  Важлива  роль  у  цьому  процесі  належить  системі
“гіалуронідаза-гіалуронова кислота”. Гіалуронідаза, що активується підвищенням
концентрації  осмотично  активних  речовин  у  нирках  насамперед  іонів  натрію,
деполімеризує гіалуронову кислоту, підвищуючи тим самим проникність  стінок
канальців.

Секреція  вазопресину посилюється  в  разі  підвищення  осмотичного тиску,
значного зниження об'єму позаклітинної рідини. Дія вазопресину на реабсорбцію
води  залежить  від  концентрації  іонів  Са2+ і  К+,  глюкокортикоїдів,  біологічно
активних речовин у крові. Стан стресу, біль, барбітурати, анальгетики посилюють
секрецію  вазопресину  незалежно  від  величини  осмотичного  тиску.  Гормон,
підвищуючи  реабсорбцію  води  в  дистальних  канальцях,  зменшує  діурез,
нормалізує осмотичний тиск.  Низький осмотичний тиск,  гіперволемія,  алкоголь
гальмують продукування гормону, збільшують діурез.

У разі зменшення об'єму внутрішньосудинної рідини  гіповолемії, зниженні
артеріального тиску й зміні локальної гемодинамиці, зменшення кровонаповнення
аферентних  артеріол  спричиняє  подразнення  волюмо-рецепторного  апарату  й
рефлекторне  посилення  секреції  реніну  в  нирках,  який  стимулює  утворення
ангіотензину  з  печінкового  попередника   ангіотензиногену.  Ангіотензин  має
багатосторонню  дію:  сприяє  підвищеній  секреції  альдостерону,  викликає
вазоконстрикцію,  перерозподіл  крові,  мобілізацію  у  внутрішньосудинне
середовище  тканинної  рідини,  збільшує  потребу  в  натрію  й  почуття  спраги,
стимулює секрецію вазопресину. Усе це сприяє нормалізації гомеостазу. Посилення
секреції реніну спостерігається в результаті крововтрат, дегідратації,  обмеження
солі,  після  введення  діуретиків,  у  разі  посиленого  фізичного  навантаження  й
підвищеного  потовиділення,  а  також  злоякісної  гіпертонії,  цирозу  печінки  з
асцитом,  набряків,  вагітності,  після  введення  катехоламінів,  при  стимуляції
симпатичного відділу вегетативної нервової системи.

Початковим  механізмом  секреції  вазопресину  є  гіпернатрійплазмія  і
гіперосмія, секреції альдостерону  гіповолемія.

У  регуляції  об'єму  позаклітинної  рідини  значну  роль  відіграє  також
гуморальний  натрійуретичний чинник (НУЧ).

Найважливішими  на  рівні  органів  у  регуляції  водно-сольового  обміну  є
нирки.
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1.3. Порушення водно-сольового балансу

Порушення  водно-сольового  балансу  викликають  зміни  як  кількісного
співвідношення  водних  середовищ,  так  і  їх  якісного  складу.  Перевищення
надходження  води  над  її  виділенням  зумовлює  позитивний  водний  баланс,
збільшення об'єму води  гідратації, гіпергідратації, гіпергідрії.

Позаклітинна  гіпергідратація  (гіпергідрія),   або синдром  набряку,
характеризується  збільшенням  кількості  рідини  в  міжклітинному  просторі.
Причини набряків можуть бути різними: зниження колоїдно-осмотичного тиску
внаслідок  гіпопротеїнемії,  або  гіпонатрійемії  (колоїдно-осмотичні  набряки);
збільшення  гідростатичного  тиску;  порушення  серцевої  діяльності;  венозний
застій.  Підвищення венозного тиску й  гіповолемія сприяють виходу й затримці
води  і  електролітів  у  міжклітинному  просторі  у  зв’язку  з  перевищенням
капілярного гідростатичного тиску над онкотичним (гіподинамічні набряки).

Під  час  алергічних  і  запальних  процесів  набряки  виникають  унаслідок
порушення клітинної проникності, викликаної накопиченням біологічно активних
речовин і активацією гіалуронідази й аденілатциклази (мембраногенні набряки).

Причинами синдрому набряків можуть бути також підвищення осмолярності
міжклітинної рідини при затримці натрію, передозуванні альдостерону, вливанні
гіпертонічних розчинів солей, заковтуванні морської води і т.д.   гіперосмолярних
гіпергідріях.

Клінічно  гіпергідрії  виявляються  набряками  різної  міри.  Спостерігаються
гіпоосмія,  гіпонатрійемія,  гіпохлоремія,  гіпопротеїнемія;  при  гіперосмолярній
гіпергідрії  гіпернатрійплазмія, гіперосмія, гіпостенурія.

Клітинна  гіпергідратація  (гіпоосмолярна)  розвивається внаслідок
введення  гіпотонічних  розчинів  (без  солей),  надмірного  пиття,  недостатнього
виведення рідини, у разі нефропатій, недостатності надниркової залози тощо.

Клінічна картина: симптоми водної  інтоксикації   проявляються головний
біль, депресія, психічні розлади, судоми, розвивається набряк мозку й коматозний
стан. Спрага відсутня, пиття викликає блювоту, спостерігається  вологість шкіри й
слизових оболонок. У плазмі крові  гіпоосмія, гіпонатрійемія, гіперкалійплазмія
як результат виходу іонів К+ із клітин. Якщо гіпергідрія не пов'язана з порушенням
роботи нирок, то виникають поліурія, гіпостенурія, гіперкалійурія.

Загальна  гіпергідратація  наступає  внаслідок  підвищеного  надходження
води  при  недостатньому  її  виведенні.  Відбуваються  розбавлення  і  зниження
осмолярності позаклітинної рідини, що зумовлює надходження води в клітини. У
результаті вода нагромаджується в усіх порожнинах. До загальної гіпергідратації
призводять  важка застійна  недостатність  кровообігу, гіперсекреція  вазопресину,
недостатність надниркових залоз, декомпенсований цироз печінки і т.д.

Клінічні ознаки   нервові, травні та інші розлади, характерні для клітинної
гіпергідрії.  Водночас  відбувається  накопичення  транссудатів,  рідини  набряків,
підвищується  артеріальний  тиск,  розвивається  гіперволемія.  Збільшується  вага
тіла, об'єми всіх водних порожнин, що спричиняє розбавлення крові, осмотичну
гіпотонію.  У  крові  спостерігається  зниження  формених елементів,  гемоглобіну,
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загального  білка,  гіпоосмолярність  плазми,  гіпонатрійплазмія,  однак  загальний
вміст іонів натрію в організмі може залишатися нормальним.

Перевищення  виділення  води  над  надходженням  викликає  негативний
водний баланс,  зменшення об'єму води   гіпогідрію, дегідратацію, зневоднення,
ексикоз. У свою чергу дегідратацію поділяють на гіпо-, гіпер- та ізоосмолярну.

Гіпоосмолярна дегідратація  виникає в результаті великих втрат рідини з
високим вмістом солей (внаслідок блювоти, проносу, посиленого потовиділення,
поліурії).  Гіпосмолярна  дегідратація  супроводжується  зменшенням  об'єму
циркулюючої  крові,  загальної  кількості  вод,  міжклітинної  рідини,  а  також
відносним  збільшенням  внутрішньоклітинного  простору.  Підвищуються
гематокритна величина,  кількість формених елементів крові,  гемоглобіну, білка,
в'язкість  крові.  Спостерігаються  гіпонатрійемія,  гіпокалійемія,  гіпохлоремія,
гіпоосмія, помірна азотемія.

У випадку гіперосмолярної дегідратації втрата води переважає над втратою
солей.  Осмотичний тиск у позаклітинному просторі підвищується,  розвивається
клітинна  дегідратація.  Основними  симптомами  клітинної  дегідратації  є  спрага,
олігурія  як  наслідок  підвищеної  секреції  вазопресину  у  відповідь  на
гіперосмолярність і посилену реабсорбцію води в дистальних канальцях нирок.
Розрізнюють три ступені дегідратації: легка  характеризується спрагою і втратою
2  %  води;  середня   супроводжується  посиленням  спраги,  сухістю  слизових
оболонок, язика, шкіри, олігурією, втратою від 3 до 6 % води; важка  дегідратація
розвивається  внаслідок  втрати  від  7  до  14  %  води  й  викликає  посилення
перерахованих ознак, ускладнення ковтання, галюцинації, розлади дихання.

Ізоосмолярна дегідратація  характеризується пропорційною втратою води,
солей  і  білка,  розвивається  внаслідок  крововтрат,  перитонітів,  екссудатів,
транссудатів,  опіків.  Клінічні симптоми мало відрізняються від наявних під час
гіперосмолярної дегідратації.

Серед  загрозливих  життю  порушень  водно-сольового  обміну  є
найнебезпечніша  гіперосмолярна  кома   стан,  що  характеризується  втратою
свідомості й симптомами дегідратації при осмолярності понад 340 мосм/л.

Порушення обміну води тісно пов'язане зі зміною електролітного балансу. У
діагностичних цілях дуже важливо визначати макроелементи (натрій, калій, хлор,
кальцій тощо). Для дослідження концентрації даних електролітів застосовують:

1) хімічні методи: а) визначення натрію гравіметричним, титрометричним,
колориметричним  способами;  б)  визначення  калію  комплексометричним
титруванням, колориметричним та іншими методами;

2) полум'яну спектроскопію: а) атомно-емісійну; б) атомно-абсорбційну;
3) рентгенівську спектроскопію;
4) нейтронактиваційний аналіз;
5) потенціометричне визначення;
6) полум'яну фотометрію.
Обмін натрію, калію, хлору й кальцію є  важливою ланкою водно-сольового

обміну в організмі.  Якщо натрій є  основним катіоном позаклітинної рідини,  то
калій, навпаки, міститься переважно в клітині. В організмі солі натрію та калію
повністю іонізовані.  Надлишки  обох катіонів виводяться  переважно з  сечею,  а
також із калом (калій) і частково з потом. Фізіологічне значення калію, натрію і
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хлору  полягає  в  підтримці  осмотичного  тиску  і  рН  у  середині  клітини  й
позаклітинних середовищах, у впливі на процеси нервової діяльності,  м’язової і
серцево-судинної систем, на здатність тканинних колоїдів до набрякання.

Визначення кількості  натрію  має  велике значення під час  регідратаційної
терапії  в  разі  токсикозу,  а  також  серцевої  і  ниркової  недостатності,
кортикостероїдній терапії.

У нормі вміст натрію становить 135145 мМ/л у сироватці крові, 
40220 мМ/24 ч у сечі, 928 мМ/л в еритроцитах.

Клінічні симптоми  гіпонатрійемії   апатія,  втрата апетиту, анурія, нудота,
блювота, порушення рефлексів, тахікардія, психоз, гіпотонія зі втратою свідомості.
Розрізняють абсолютні й  відносні  гіпонатрійемії.  Абсолютні  є  причиною так
званого  синдрому  сольової  недостатності.  Спостерігаються  в  разі  проносу,
блювоти,  посиленого  потовиділення,  недостатності  нирок,  виділення  набряклої
рідини, гострої недостатності надниркових залоз, крововтрати, діабетного ацидозу.
Відносна гіпонатрійемія має місце у випадку введення в організм великої кількості
рідини,  яка  не  містить  електролітів,  що  сприяє  розведенню плазми.  До  такого
стану призводить недостатність кухонної солі в їжі і порушення функцій нирок.

Гіпернатрійемія  клінічно  проявляється  важким  станом,  підвищенням
температури  й  тахікардією.  Першою  ознакою  в  разі  появи  гіпернатрійемії
найчастіше  є  втрата  води.  Спостерігається  при  діурезах,  цукровому  діабеті,
обмеженому прийомі рідини, гіперкортицизмі.

Рівень  калію  в  нормальній  сироватці  крові  дорослих  і  дітей  становить
3,65,3  мМ/л,   в  еритроцитах   79,999,3  мМ/л.  Виведення  калію із  сечею у
грудних  дітей   0,0090,310  г  на  добу,  у  дорослих   1,53,5  г  на  добу.
Спостерігається  певна  ритмічність  добових  коливань  вмісту калію  в  сироватці
крові та екскреції із сечею.

Визначення калію в крові й сечі, так само, як і натрію, має важливе значення
в процесі регідратаційної терапії при токсикозі й серцевій і нирковій недостатності.

Порушення обміну калію проявляються гіпо- й гіперкалійплазмією.
Гіпокалійемія  призводить до важких порушень в організмі людини. Вона

спричиняє  слабість  і  гіпотонію м’язової  тканини,  у  деяких  випадках  зникають
рефлекси,  з'являються  слабкі  паралічі.  Спостерігаються  порушення  діяльності
травного  тракту  (втрата  апетиту,  блювота,  ослаблення  перистальтики  до
паралітичного ілеусу). Серцево-судинної системи (розширення серця,  тахікардія,
систолічний  шум).  Гіпокалійемія  може  бути  викликана  недостатнім  прийомом
калію з їжею, посиленим виведенням калію із сечею (спричиненого гіперфункцією
кори  надниркових  залоз  і  передньої  частки  гіпофіза),  альдостеронізмом,
посиленою  секрецією  антидіуретичного  гормону,  передозуванням  АКТГ  і
препаратів  кори  надниркових  залоз,   блювотою,  різними  формами  ацидозів  і
алкалозів,  цукровим  діабетом,  парентеральним  введенням  хлористого  натрію  і
глюкози, пароксизмальним паралічем м'язів.

Гіперкалійемія  супроводжуєься серцевими симптомами: колапсом, тахі- й
брадікардією,  часто  аритміями.  Гіперкалійемія  більш  небезпечна,  ніж
гіпокалійемія,  оскільки  може  швидко наступити  зупинка  серця.  Гіперкалійемія
може мати місце в разі надмірного прийому калію з їжею, підвищеного розпаду

9



клітин і тканин (внаслідок гемолітичної анемії, краш-синдрому, пухлин, некрозів),
а  також у разі ниркової недостатності (олігоурії, анурії,  нефритів),  зневоднення,
анафілактичного шоку, гіпофункції кори надниркових залоз (аддисонової хвороби),
бронхіальної астми, скарлатини та ін.

У здорових людей незалежно від віку вміст хлоридів (Cl) у сироватці крові
становить 98111 мМ/л,  в еритроцитах  4554 мМ/л.  У нормі співвідношення
концентрації іонів хлору в еритроцитах і плазмі дорівнює 0,450,5. При ацидозах
вміст іонів хлору в еритроцитах збільшується і співвідношення перевищує 0,5, при
алкалозах  зменшується до 0,4 і нижче. Екскреція хлориду-іонів із сечею зазнає
вікових змін: у новонароджених 0,31,4 мМ/24 год.; у дітей у віці         612 місяців
 330 мМ/24 год.; у дорослих  110250 мМ/24 год. 

Гіпохлоремія  може  мати  місце  у  випадку  підвищеної  втрати  хлоридів
(проносів,  блювоти,  посиленого  потовиділення,  нефритів,  зморщеної  нирки,
ниркової недостатності, цукрового діабету, набряків, поширених травм, абсцесів,
некрозів). Гіпохлорурія виникає при гіпохлоремії різного походження, хронічних
нефритах,  гіперфункції  надниркових  залоз  і  передньої  частки  гіпофіза,  при
гіпофункції задньої частки гіпофіза (нецукровому діабеті).

Гіперхлоремія  спостерігається в  разі  зниження  виведення  хлоридів  із
організму (закупорення сечоводу, гломерулонефритів, іноді нефрозів, підвищеного
тиску й серцевої декомпенсації), у разі прийому великих доз хлоридів і лікування
мінералокортикоїдами,  гіпервентиляції.

Кальцій у різних тканинах наявний усередині клітин у формі розчинних
білкових комплексів. Лише в кістковій тканині, що включає до 97 % усіх запасів
кальцію в організмі, він має головним чином  вигляд нерозчинних позаклітинних
включень гідроксиапатиту. У крові кальцій є у формених елементах і плазмі. Його
надлишок виводиться з організму з сечею і калом. Фізіологічне значення кальцію
полягає в зменшенні здатності тканинних колоїдів сполучатися з водою, зменшенні
проникності біологічних мембран, участі в побудові скелета й  здатності згущувати
кров.  Кальцій  впливає  на  нервово-м’язову  збудливість,  серцеву  діяльність,
активність ряду ферментів.

Концентрація  кальцію  в сироватці крові людини становить у середньому
2,12,65 мМ/л,  у сечі   6,26,9 мМ/24 год. У дітей раннього віку концентрація
кальцію в сироватці крові трохи вища,  ніж у дорослих. Кальцій плазми існує у
вигляді  кількох  фракцій:  недифузійний  (білково-пов'язаний)  і  дифузійний
(іонізований і неіонізований).  Концентрація іонізованого кальцію становить 50%
від загального його вмісту в плазмі крові. Неіонізований кальцій наявний у вигляді
цитратів, карбонатів, фосфатів. Тільки іонізований кальцій є біологічно активним,
тому  потрібно  визначати  концентрацію  вільного  іонізованого  кальцію
(іонометрично, з використанням іонселективних електродів), а не загальний вміст
його (полум'яною фотометрією, спектроскопією).

Гіпокальційемія може проявитися в разі дитячої й післяопераційної тетанії,
важких  рахітів,  остеомаляції,  остеопорозу,  патологічній  вагітності,
гломерулонефритів,  уремії,  хронічних  захворювань  нирок,  хронічному
гіпопаратиреозі,  проносах,  лікуванні  кортизоном,  бронхопневмонії,  недоїданні,
хронічному сепсисі, гострому панкреатиті,  важких травмах.
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Гіперкальційемія  спостерігається рідше,  ніж  гіпокальційемія.
Гіперкальційемія  буває  фізіологічною  і  патологічною.  Фізіологічна
гіперкальційемія має місце у новонароджених,  недоношених дітей, а також після
прийому  їжі  (аліментарна  гіперкальційемія).  Патологічна  гіперкальційемія
спостерігається  при  первинному  і  вторинному  гіперпаратиреозі,  злоякісних
процесах  із  метастазами  в  кістках,  саркоїдозі,  гіпервітамінозі  D,   множинній
мієломі,  гострій  кістковій  атрофії,  лейкозі,  запальних  процесах,  серцевій
недостатності,  синдромі  Іценко-Кушинга,  акромегалії,  аддисоновій  хворобі,
перитонітах,  гангрені,  жовтяниці,  ідіопатичній  гіперкальційемії  грудних  дітей,
тривалому здушенні вен джгутом.

Для більш детального дослідження мінерального обміну в клініці визначають
вміст  і  інших  макроелементів  (10-2 %)  магнію,  заліза,  алюмінію,  а  також
мікроелементів (10-310-5%) цинку, міді, марганцю, літію, йоду та інших.

1.4. Кислотно-основна рівновага
Розглядаючи  водно-сольовий  обмін,  не  можна  не  торкнутися  кислотно-

основного стану  (КОС)  організму. Термін  кислотно-основна  рівновага  визначає
співвідношення водневих і гідроксильних іонів, яке змінюється в нормі в організмі
та визначається сукупністю різних метаболічних процесів. Однак дана рівновага 
динамічна  величина,  оскільки  насправді  концентрації  кислотних  і  основних
компонентів у організмі постійно змінюються,  тому зараз найбільше вживається
термін “кислотно-основний стан”. Між концентраціями іонів Н+ і ОН- у будь-яких
біологічних рідинах  існує  обернено  пропорційна  залежність.  Згідно  із  законом
діючої маси  константа дисоціації води К є постійною величиною:

[Н+] [OH-]
KH2O =  --------------- 

 [H2O]
Ступінь  дисоціації  молекул  води  такий  малий,  що  концентрацію  не-

дисоційованих  молекул вважають  постійною  величиною,  тоді  рівняння  матиме
вигляд

Кв = [Н+] [OH-]
де константа Кв  (іонне утворення води) при постійній температурі рівна 10-14 М/л.
Оскільки оперувати такими малими  величинами  незручно,  був  запропонований
термін рН (від латин.  potenz hydrogen   сила  водню),  який означає  негативний
десятковий логарифм концентрації іонів водню: рН = lg[Н+].

Шкала рН є зручним засобом позначення істинної концентрації іонів водню.
Шкала рН складається на основі іонного утворення води. У суворо нейтральному
розчині, у якому концентрація іонів Н+ становить 10-7 М, величина рН при 25о С
дорівнює   рН  =  lg10-7 =  7.  Особливе  значення  має  те,  що  шкала  рН  є  не
арифметичною,  а  логарифмічною.  Отже,  якщо  величини  рН  двох  розчинів
розрізняються тільки на одиницю, то істинні концентрації протонів водню будуть
відрізнятися в 10 разів.

Кількість речовин в організмі, що мають кислотні та основні властивості,
залежить від кількості та  якості їжі, інтенсивності обмінних процесів,  динаміки
виведення цих речовин із організму. У нормі рН крові здорової людини становить
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7,307,45.  Межі  зміни  величини  рН   крові,  сумісні  з  життям,  становлять  0,4
одиниці рН. Незначні коливання рН у той або інший бік призводять до важких
наслідків, оскільки змінюють активність ферментів та інших біологічноактивних
речовин,  або повністю їх інактивують. Значення рН нижче за 6,8 і вище за  7,8
несумісні з життям.

Постійність  рН  крові  визначається  наявністю  трьох  буферних  систем:
бікарбонатної,  фосфатної  та  білкової  (в  основному  гемоглобінової).  Буферна
система має здатність ефективно зберігати постійність концентрації іонів водню.
Хімічна  буферна  система  складається  зі  слабої  кислоти  й  солі  даної  кислоти.
Залежність  рН  буферного  розчину  від  концентрації  слабкої  кислоти  та  її  солі
описується рівнянням ХендерсонаХассельбаха:

  [акцептор]
рН = рК + lg ----------------  .

    [донор]
Найбільшу буферну ємність мають концентровані розчини буферних систем,

складені з рівної кількості компонентів: кислота/сіль = 1.
Бікарбонатна система є основною буферною системою плазми крові. Вона

складається  з  вугільної  кислоти Н2СО3 і  гідрокарбонату натрію NaНСО3,  отже,
рівняння буде мати такий вигляд:

[НСО3
]

рН = рК + --------------- .
[Н2СО3]

При стандартних умовах рК вугільної кислоти дорівнює 6,11. Реальна концентрація
вугільної кислоти в плазмі крові дуже мала  й прямо залежить від концентрації
вуглекислого  газу,  яке  визначається  парціальним  тиском  СО2 у  крові.  При
парціальному тиску РСО2 = 40 мм рт.ст. на 1 моль Н2СО3 доводиться 500 моль СО2.
Як  правило,  при  розрахунках  концентрацією  вугільної  кислоти  нехтують,
замінюючи її на РСО2 і застосовують рівняння:

[НСО3
-]

рН = 6,11 + --------------  .
РСО2

Відношення  [Н2СО3]/[НСО3
]  у  нормі  становить  1/20,  і  поки  воно  не

порушене, бікарбонатна система протидіє зміні рН крові.
Фосфатна  буферна  система,  що  грає  важливу  роль  у  підтримці  рН

внутрішньоклітинної  рідини   кислотно-основна  пара,  яка  складається  з  іона
Н2РО4

 (донора  протона)  та  іона  НРО4
2 (акцептора  протона).  Ця  система  має

максимальну  ефективність  при  рН  6,86,  оскільки  величина  рК  іонів  Н2РО4


дорівнює 6,86.  У крові при рН 7,4 співвідношення Н2РО4
/НРО4

2- становить 1/4.
Відновлення фосфатного буфера відбувається повільніше, ніж бікарбонатного.

Велику  роль  у  підтримці  постійності  рН  крові  належить  гемоглобіновій
буферній системі.  Гемоглобін сполучає два протони на кожні чотири молекули
кисню, що звільнилися і визначає буферну ємність крові. Крім того, зв’язування
кисню тісно пов'язане з видиханням СО2 (ефект Бора)  (рис. 1).

Вуглекислий газ відокремлюється разом із повітрям, що видихається 
2СО2 + 2Н2О
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карбоангідраза
2Н2СО3

Периферичні тканини
Hb. 4O2

2HCO3
 + 2H+

4O2

2H+ + 2HCO3


Hb. 2H+

4О2 (буфер) 2Н2СО3

Легені карбоангідраза
2СО2 + 2Н2О

Двуокис вуглеводу, що утворився внаслідок обмінних роцесів

Рис. 1.  Схема буферної системи гемоглобіну
Значна частина СО2 транспортується гемоглобіном із периферичної тканини

в  легені  за  рахунок  карбаміногруп  внаслідок  неферментативної  реакції  СО2 з
амінокислотними залишками глобінової частини білка:

СО2 + NН2-БІЛОК = О-СО-NH-БІЛОК + Н+

Незначний внесок у буферну ємність крові вносять білки сироватки крові,
що  містять  заряджені  простетичні  групи,  або  амінокислотні  залишки,  які
приєднують або віддають Н+ (лізин, аргінін, гістидин, аспарагінова і глутамінова
кислоти).

Залежно  від  зміни  рН  середовища  всі  порушення  кислотно-основного
стану  організму діляться  на  дві  групи: ацидози  й  алкалози.  Як  ацидози,  так  і
алкалози, розвиваються внаслідок різних причин. Залежно від механізму розвитку
розладів КОС  виділяють респіраторний і  метаболічний ацидоз  і  алкалоз,  які,  в
свою чергу, поділяються  у  міру компенсації  на  компенсовані,  субкомпенсовані,
декомпенсовані, гіперкомпенсовані форми (табл. 3).

Таблиця  3  
Величини рН при ацидозах і алкалозах

Ацидоз рН
Компенсований 7,40-7,35
Субкомпенсований 7,34-7,25
Декомпенсований 7,24 і нижче
Алкалоз
Компенсований 7,40-7,45
Субкомпенсований 7,46-7,55
Декомпенсованний 7,55 і вище

Клінічні  прояви  при  всіх  формах  ацидозу  характеризуються  системними
функціональними  порушеннями,  що  включають  пригнічення  ЦНС,  порушення
дихання, функцій серцево-судинної системи й сечовиділення. Подібні порушення в
разі  ускладнення  в ході основного захворювання можуть бути проявом і інших
патологічних  процесів,  тому  для  своєчасного  встановлення  ацидозу  необхідно
знати захворювання, при якому можливий його розвиток.
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Метаболічні  ацидози  виникають  у  результаті  надмірного  утворення
органічних  кислотних  аніонов,  надмірної  втрати  катіонів,  затримки  аніонів  у
організмі, що може мати місце при терапії мінеральними кислотами, цукровому
діабеті,  хронічних  нефритах,  нефрокальцинозах,  токсикозі,  проносах,
ацетонемічній  блювоті,  пневмоніях,  сепсисі,  захворюваннях  серця,  отруєнні
похідними саліцилової кислоти, гіпоглікемії, рахіті, екссудативному діатезі.

Респіраторний ацидоз як результат гіповентиляції виникає в разі гальмування
дихального центру, вдихання надлишку вуглекислого газу, серцевих захворювань,
механічної  асфіксії,  паралічу  дихальних  м'язів,  бульбарної  форми  поліомієліту,
астми, емфіземи легень, бронхопневмонії, туберкульозу легень.

Клінічно  алкалози  проявляються  порушеннями  ЦНС:  слабістю,
стомлюваністю, частим головним болем, тахікардією.

Метаболічний алкалоз виникає в разі надмірної втрати аніонів, недостатноті
в  організмі  калію,  терапії  лужними  солями,  рентгенотерапії,  УФ-опроміненні,
сильної блювоти, стенозу пілоричного відділу шлунка.

Дихальний алкалоз у результаті гіпервентиляції може спостерігатися в разі
стимуляції  дихального  центру,  лихоманки,  перегрівання  організму,  аноксичної
аноксемії на великій висоті, істерії, сильного плачу, бронхопневмонії, енцефаліту.

Для  розкриття  молекулярних  механізмів  порушення  газового  обміну  й
метаболічних процесів у організмі і ступення їх складності необхідне комплексне
дослідження рН крові й показників стану бікарбонатної буферної системи. Серед
сучасних  методів  оцінки  КОС  найбільше  поширення  отримали  аналітичні:
еквілібраційний (метод Аструпа) і використання селективних Рсо2- і Н+-електродів. 

Для оцінки КОС також застосовуються номограми, подані на рис. 2 і 3.    
 

Рис. 2. Прямолінійна номограма Зиггарда-Андерсена-Енгеля
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Рис. 3. Криволінійна номограма Зиггарда-Андерсена
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2. ОСНОВИ ПАТОХІМІЇ БІЛКІВ КРОВІ

Усі білки є високомолекулярними поліпептидами,  що складаються з різних
амінокислотних  залишків.  Розрізняють  великі  поліпептиди  та  білки  за
молекулярною масою 800010000 Да. Характер поліпептидного ланцюга визначає
структуру білка (первинну, вторинну, третинну й четвертинну). У зв’язку з тим, як
відбувається  компактне  укладання  поліпептидних  ланцюгів,  білки  мають  різну
форму.  Глобулярні білки  мають компактну упаковку поліпептидного ланцюга у
вигляді  кулі.  Прикладами  є  інсулін,  альбуміни  й  глобуліни  плазми,  багато
ферментів. Для  фібрилярних білків  характерна наявність пучків поліпептидних
ланцюгів,  спірально  з’єднаних  один  із  одним  і  сполучених  між  собою
поперечними  ковалентними  або  водневими  зв'язками.  Прикладами  є  кератин,
міозин, колаген і фібрин.

Білки  відіграють  головну  роль  у  процесах  життєдіяльності  організму,
оскільки завдяки варіабельності структури можуть виконувати найрізноманітніші
функції (структурну, транспортну, захисну, каталітичну тощо).  Усі білки умовно
розподіляють на два класи. Прості білки, які складаються тільки з амінокислотних
залишків  (альбуміни,  глобуліни,  проламіни,  гістони,  склеропротеїди),  і  складні
білки, що  мають у  своєму  складі  як  амінокислоти,  так  і  інші  органічні  або
неорганічні сполуки (прикладами складних білків є фосфопротеїди, ліпопротеїди,
хромопротеїди, нуклеопротеїди, глікопротеїди, металопротеїди).

Джерелом білка в організмі людини є  білки їжі. У травному тракті білки
зазнають впливу протеолітичних ферментів (табл. 4). 

Таблиця 4  
Протеолітичні ферменти травного тракту

Джерело Фермент Примітка
Шлунковий сік
(рН 1,32)

Пепсин

Ренін
Гастриксин

Розщеплює  пептидні
зв'язки переважно за 
карбоксильними  групами
тирозину, фенілаланіну,
триптофану
Пепсиноподібний фермент

Панкреатичний сік
(рН 7,27,9)

Трипсин

Хімотрипсин

Колагеназа, еластаза,
карбоксипептидаза

Розщеплює за лізином чи 
аргініном
За фенілаланіном, 
тирозином, триптофаном.
Пептидази

Кишковий сік
(рН 7,27,9)

Амінопептидаза
Ентерокіназа,
Три-, ди-пептидази
Проліназа

Пептидази

Білки розщеплюються на окремі амінокислоти, які всмоктуються з кишок у
кров і використовуються організмом з різними цілями (синтез видоспецифічних
білків   структурних, гормонів, ферментів; синтез специфічних нітрогеновмісних
сполук  нуклеотидів, креатину, сечової кислоти). 
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Перенесення амінокислот через клітинні мембрани здійснюється активною
транспортною  системою,  у  якій  головну  роль  відіграє  мембранозв'язаний
глікопротеїд   -глутамілтранспептидаза. Також щодня утворюється близько 20 г
амінокислот за рахунок розпаду власних білків. Для нормального синтезу білків
необхідні  не  тільки  визначена  кількість  амінокислот,  але  і  їх  певний  склад.
Оскільки не  всі  амінокислоти синтезуються в організмі людини,  частина  з  них
повинна надходити з їжею (табл. 5).

Таблиця 5
Замінні й незамінні амінокислоти

Замінні Незамінні
Аланін
Аспарагін
Аспарагінова кислота
Глютамін
Глютамінова кислота
Гліцин
Пролін
Серин
Тирозин
Цистеїн (цистін)

Аргінін
Гістидин
Лейцин
Валін
Лейцин
Ізолейцин
Метіонін
Треонін
Триптофан
Фенілаланін

Депонування  амінокислот  в  організмі  не  відбувається,  тому  нормальний
обмін  характеризується  рівновагою між  швидкістю синтезу  й  розпадом  білків,
оцінити яке можна за кількістю нітрогену, введеного з білками їжі та виведеного за
добу з сечею. Для організму, що формується, характерний позитивний нітрогенний
баланс,  оскільки  синтез  білка  переважає  над  розпадом  (нітрогену  надійшло
більше,  ніж  виділилося).  Негативний  нітрогенний  баланс  характеризується
інтенсивним розпадом білків (у період інфекційних захворювань, опіків, голоду й
т.д.).

Амінокислоти,  які  не  використовувалися  для  синтезу  білків,  зазнають
перетворень  для  поповнення  енергетичних  запасів  організму  (дезамінування,
трансамінування, декарбоксилювання).

У клінічній діагностиці великий інтерес являють собою дослідження білків у
сироватці крові й сечі.

У сироватці крові міститься суміш білків різної структури, що виконують
різні  функції.  Концентрація білків у крові залежить як  від співвідношення між
синтезом і розпадом, так і від співвідношення вмісту білків і води в кровоносній
системі. Отже, зміна концентрації білків у сироватці крові не обов'язково свідчить
про порушення білкового метаболізму.

Синтез.  Велика частина білків сироватки крові синтезується в гепатоцитах,
білки комплементу синтезуються як у печінці, так і в макрофагах. Імуноглобуліни
синтезуються тільки В-клітинами імунної системи.

Катаболізм. Більшість білків плазми захоплюються в результаті піноцитозу в
ендотеліальних  клітинах,  а  також  мононуклеарними  фагоцитами  і  там
розщеплюються.  Низькомолекулярні  білки  здатні  пасивно  проходити  через
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ниркоподібні клубочки й кишкову стінку. Потім частина з них реабсорбується, а
інші розщеплюються і виводяться із сечею і калом.

Білки сироватки крові виконують різні функції:
1. Захисну  імуноглобуліни, білки комплементу, білки “гострої фази” відіграють
важливу роль у захисті організму під час багатьох запальних процесів.
2.  Транспортну   альбумін  і  специфічні  зв'язувальні  білки  (гаптоглобін,
церулоплазмін,  трансферин  тощо)  виконують  не  тільки  транспортну  функцію,
поєднуючи багато сполук (гормони, біологічно активні пептиди, білірубін, важкі
метали,  медикаменти),  вони  контролюють їх  активність.  Білок-зв'язані  сполуки
найчастіше перебувають у неактивному стані.
3.  Контроль  розподілу  міжклітинної  рідини.  Розподіл  води  між  внутрішньо-  і
міжсудинними частинами забезпечується за рахунок колоїдно-осмотичного ефекту
білків плазми, особливо альбуміну.
4.  Регуляторну   пептидних  гормонів  і  чинників  згортання  крові  дуже  мала
кількість, але вони виконують фізіологічно важливі функції. Тільки деякі білки-
ферменти  циркулюють у крові в активній формі, більшість ферментів потрапляють
у кров при лізисі клітин.

Перераховані  функції  не  вичерпують  весь  спектр  характерних  білкам
сироватки крові. Функції багатьох білків досі ще повністю не розкриті.

З діагностичною метою визначають як загальний вміст білків у сироватці
крові й сечі,  так і  вміст специфічних. Для визначення  загального вмісту білків
застосовують нінгідринову реакцію, метод Лоурі, метод Бредфорд і їх модифікації.
Для  дослідження  конкретних  білків  застосовують   різні  типи  електрофорезів
(горизонтальний  електрофорез  в  агарозі,  на  ацетатцелюлозі,  на  папері,
вертикальний  електрофорез  у  ПААГ, імуноелектрофорез),  радіоімунний  аналіз
(РІА),  імуноферментний  аналіз  (ІФА),  турбідіметричний  і  нефелометричний
методи, а також застосовують специфічні реакції з барвниками (метил оранжевим,
бромкрезоловим  зеленим,  бромкрезоловим  пурпурним,  бромфеноловим
блакитним).

Для оцінки вмісту загального білка в сироватці крові вживають такі поняття:
нормопротеїнемія,  гіпопротеїнемія  і  гіперпротеїнемія.  Однак  зміни  загального
вмісту білка  можуть  мати  як  абсолютний,  так  і  відносний  характер.  Останній
звичайно  спостерігається  в  разі  зміни  об'єму  крові.  Для  того  щоб  відрізнити
абсолютні зміни вмісту білка в плазмі від відносних, необхідно встановити об'єм
плазми або визначити гематокрит. Орієнтовні дані можна одержати, підрахувавши
кількість еритроцитів і вимірявши рівень гемоглобіну.

Гіпопротеїнемія   поширена форма  патології  білків  плазми  крові.  Вони
можуть виникати внаслідок порушення синтезу білків у тканинах або втрати білка
організмом. Найчастіше причинами розвитку гіпопротеїнемічного синдрому є:

1. Недостатнє надходження білка їжі в результаті голодування, обмеження їжі
в курців, алкоголіків, психічно хворих; порушеннях функції шлунково-кишкового
тракту  (виразкових  хворобах,  стенозі  пілоруса,  пухлинах  стравоходу  та  ін.);
недостатності  перетравлювання  і  всмоктування  харчових  білків  в  результаті
диспепсії, дизентерії, гастроентеритів.
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2.  Порушення  синтезу  білків  у  печінці  внаслідок  дефіциту  ферментів,
захворювань печінки (токсичних, гострих і хронічних гепатитів, цирозів, жирової
дистрофії).

3.  Втрата білка організмом при гострих і хронічних кровотечах, надмірно
збільшеній проникності капілярних стінок,  поширених ексудатах,  набряках, при
хронічних захворюваннях нирок (особливо при нефрозах,  що супроводжуються
порушенням реабсорбції білка в канальцях).

4. Дефектопротеїнемії (анальбумінемія,  недостатність церуплазміну та ін.).
5. Період лактації та останніх місяців вагітності в жінок.
Зменшення  білка  в  плазмі  крові  нижче  50  г/л,   викликане  різними

причинами, змінює онкотичний тиск крові, що призводить до гіпопротеїнемічних
набряків тканин.

Гіперпротеїнемія  явище  порівняно  рідкісне.  Короткочасна  відносна
гіперпротеїнемія спостерігається в результаті згущення крові через втрату рідини
при  профузних  проносах,  посиленому  потовиділенні,  нестримному  блюванні,
нецукровому  діабеті,  холері,  непрохідності  кишечнику,  генералізованому
перитоніті,  важких опіках, втраті води. 

Незначна  абсолютна  гіперпротеїнемія  наявна  в  разі  інфекційного  або
токсичного  подразнення  ретикулоендотеліальної  системи,  а  також  в  результаті
захворювань  крові  (внаслідок  збільшення  вмісту  гамаглобулінів),  злоякісних
процесів з  метастазами,  пневмонії, хронічних інфекцій,  колагенозів.  Збільшення
вмісту загального  білка крові  можливе  за  рахунок появи  “патологічних”  білків
(наприклад, парапротеїнів).

Гіпопротеїнемія  майже  завжди  пов'язана  з  гіпоальбумінемією,  а
гіперпротеїнемія  з гіперглобулінемією.

Важливе діагностичне значення має визначення кількісного співвідношення
між окремими фракціями сироватки крові. Їх вивчення дозволяє диференціювати
захворювання навіть тоді, коли вміст загального білка в сироватці незмінний.

Порушення  нормального  співвідношення  фракцій  білків  плазми
спостерігається  при багатьох захворюваннях.  Зміни окремих фракцій ніколи не
бувають однозначними,  оскільки хворі розрізнюються за  віком,  вагою,  будовою
тіла, а також за супутніми захворюваннями й реактивністю. Диспротеїнемія має
велику динаміку, пов'язану з фазою розвитку процесу, його тривалістю, методом її
виявлення та інтенсивністю терапевтичних заходів, що проводяться. 

Характеристика  протеїнограм  не  може  базуватися  тільки  на  середніх
величинах, вона повинна розглядатися в динаміці.

Останнім  часом із  усіх видів  фракціонування  білків  найчастіше  перевагу
віддають електрофорезу на ацетатцелюлозі або агарозному гелі.  Для одержання
чіткої  електрофореграми  досить  лише  0,10,3  мкл  сироватки  крові.  Під  час
електрофорезу  білки  сироватки  крові  розподіляються  згідно  з   електричним
зарядом на п'ять основних фракцій   альбумін,  1,  2,     і  -глобуліни. Зона
альбуміну найбільш інтенсивно виражена і відображає концентрацію одного білка
 альбуміну  сироватки людини. До 1-фракції входять декілька білків, які мають
однакову  електрофоретичну  рухливість   кислий  глікопротеїд,  антитрипсин,
ліпопротеїди  високої  густини,  церулоплазмін.  Фракція  2-глобулінів  містить  в
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основному  2-макроглобулін  і  гаптоглобін.  Фракція  -глобулінів  часто
розподіляється  на  дві  зони  1,  що  містить  переважно  трансферин,  і  2   С3
фракція  комплементу.  Фракція  -глобулінів  містить  усі  імуноглобуліни  (деякі
можуть  також  знаходиться  в  2  і  зонах).  Якщо  для  дослідження
використовували  плазму  крові,  в  зоні  -глобулінів  буде  додатково
ідентифікуватися фібриноген (рис. 4).

Рис. 4.   Електрофореграма нормальної сироватки крові людини:
1  альбумін; 2  -ліпопротеїд; 3  1-кислий глікопротеїд; 
4  1-антитрипсин; 5  2 макроглобулін; 6  гаптоглобін;
7  -ліпопротеїд; 8  трансферин; 9  С3 комплемент; 10  IgG;
11  IgA;  12  IgM

Зменшення або збільшення окремих білкових фракцій, що змінюють профіль
електрофореграм  сироватки  крові,  дозволяє  виділити  декілька  типів  досить
характерних змін білкового профілю при різних захворюваннях (рис. 5).
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Рис. 5.  Електрофореграми білків плазми й сечі 
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 Досліджуючи електрофореграми, завжди потрібно зважати на характер зміни
спектра білків у порівняно з таким у сироватці крові здорової людини (враховуючи 
стать, вік). У випадку гіпопротеїнемії або гіперпротеїнемії електрофореграми 
можуть відрізнятися від норми тільки кількісно паралельно у всіх фракціях. Однак 
для діагностики більший інтерес становить характеристика співвідношення 
фракцій білків сироватки крові при різних патологічних станах. У зв’язку з цим  
виділяють певний для ряду захворювань тип електрофореграм білків сироватки 
крові (протеїнограм):

1)  відповідний  гострим  запальним  процесам.  Характеризується  значним
збільшенням вмісту альбумінів і більшою виразністю фракцій 1- і 2- глобулінів,
оскільки  активується  синтез  так  званих  білків  гострої  фази;  на  пізніх  стадіях
захворювання  наявне  збільшення  рівня  -глобулінів.  Цей  тип  протеїнограм
властивий початковим стадіям  пневмоній,  гострим поліартритам,  ексудативному
туберкульозу легень, гострим інфекційним захворюванням, сепсису, поширеному
інфаркту міокарда;

2)  характерний  для  хронічного  запалення.  Спостерігається  збільшення
імуноглобулінів  у  вигляді  дифузно  збільшеної  зони  -глобулінів,  якщо  все  ще
зберігається гостра запальна реакція, то збільшуються фракції 1 і 2. Даний тип
протеїнограм відповідає пізній стадії пневмоній, хронічного туберкульозу легень,
хронічного ендокардиту, холециститу і пієліту;

3) характерний для нефротичного синдрому. Білковий спектр залежить від
ступення  ураження  ниркових канальців.  На  ранніх  стадіях  захворювання  може
спостерігатися  тільки  зниження  рівня  альбумінів,  хоч  пізніше  відбувається
зниження  як  альбуміну, так  і  1-  і  -глобулінів  і  різке  збільшення  вмісту  2-
глобулінів  (за  рахунок  збільшення  концентрації  2-  макроглобуліну);  рівень  -
глобулінів звичайно нормальний. Однак на пізніх стадіях захворювання може бути
нормальний або підвищений вміст -глобулінів;

4)  відповідний  цирозу  печінки.  Спостерігається  значне  зниження  вмісту
альбуміну і білків 1- фракції при сильному збільшенні -глобулінів. Указаний тип
протеїнограм властивий як для цирозу печінки, так і для важких форм туберкульозу
легень, деяких форм хронічного поліартриту, колагенозів;

5)  характерний  для  механічної  жовтяниці.  Має  місце  зниження  рівня
альбумінів  і  помірне  збільшення  змісту   2-,  -  і  -глобулінів.  Даний  тип
протеїнограм  властивий  у  разі  обтураційної  жовтяниці,  а  також  жовтяниць,
викликаних розвитком раку жовчовивідних шляхів і голівки підшлункової залози;

6) характерний гепатитам. Відбувається помірне зниження вмісту альбуміну
й  збільшення  рівня  -глобулінів  і  менш  виражене   -глобулінів.  Цей  тип
протеїнограм має місце в наслідок токсичного пошкодження печінки, гепатитах,
гемолітичних процесах, лейкемії, пухлинах кровотворного і лімфатичного апаратів,
деяких формах поліартриту, дерматозах;

7)  відповідний  злоякісним  новоутворенням.  Проявляється  різке  зниження
вмісту альбумінів при значному збільшенні всіх глобулінових фракцій. Найбільш
високого підйому досягає  фракція  -глобулінів. Дані протеїнограми супроводять
метастазні новоутворення з різною локалізацією первинної пухлини;
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8)  характерний  для  -глобулінових  плазмоцитом.  Відрізняється  значним
зменшенням вмісту альбумінів, 2- і -глобулінів при збільшенні концентрації   -
глобулінів. Типовий для -плазмацитом, макроглобулінемії і деяких ретикульозів;

9) властивий для  -глобулінових плазмоцитом. Спостерігається зменшення
вмісту  альбуміну  й  більшості  білків  глобулінових  фракцій.  Тільки  фракція  -
глобулінів  зазнає  різкого  вибіркового  збільшення.  Даний  тип  протеїнограм
властивий  1-плазмоцитомам,  1-плазмоклітинній лейкемії  та  макроглобулінемії
Вальденштейна.

Існують  і  деякі  інші  класифікації  протеїнограм.  Так,  Сенектр  (1974),
вивчаючи  білковий  спектр  у  клініці  нервових  хвороб,  розподілив  усі
електрофореграми на 5 основних типів: нормальний, транссудативний, запальний,
дегенеративний і -тип, відповідний певним групам неврологічних захворювань.

Як  видно  з  перерахованих  типів  протеїнограм,  найбільш  виражені
диспротеїнемії  мають  місце  в  разі  ураження  органів  або  систем,  у  яких
відбувається синтез білків плазми крові.

Розглядаючи  фракції  білків  сироватки  крові  потрібно  звернути  увагу  на
окремі білки, які утворюють дані фракції. Розглянемо більш вивчені білки крові.

Альбумін сироватки крові людини становить більш за половину всіх білків
сироватки крові (3545 г/л). Цей невеликий білок, молекулярна маса якого 65 кДа,
синтезується  в  печінці.  Період напівжиття для  альбуміну становить близько 20
днів.  Приблизно  60%  альбуміну  міжклітинної  рідини  знаходиться  у  великих
судинах. Однак концентрація альбуміну в малих судинах набагато вища у зв’язку з
відносною непроникністю кровоносних стінок. Цей градієнт концентрації відіграє
важливу роль у підтримці постійного об'єму крові. Внаслідок значної концентрації
в  сироватці,  високої  гідрофільності  й  невеликих  розмірів  молекули  альбумін
виконує важливу функцію у підтримці колоїдно-осмотичного тиску крові, регуляції
водного обміну між кров'ю і міжтканинним простором. У разі зменшення вмісту
альбуміну  нижче  30  г/л  онкотичний  тиск  білків  плазми  знижується  і  вода
переходить із плазми крові в позаклітинний простір. 

Даний  білок,  крім  підтримки  онкотичного  тиску, виконує  дуже широкий
спектр функцій: живлення, транспортування кальцію, вуглеводів, ліпідів, гормонів,
пігментів, мінеральних речовин. Альбумін має різні центри зв’язування. Насичення
альбуміну одним лігандом не заважає  іншим.

Лікарські препарати  пеніцилін, сульфаніламіди, аспірин та ін., утворюючи
комплекси з альбуміном, утримуються в плазмі крові більш тривалий час.

Існує  декілька  спадкових  змін  у  метаболізмі  альбуміну.  Бісальбумінемія
характеризується синтезом двох типів альбуміну і, як правило, не має клінічних
наслідків. Анальбумінемія характеризується відсутністю білка внаслідок дефіциту
синтезу.  Клінічні  наслідки  середньої  тяжкості   набряклість,  підвищення
холестерину, фосфогліцеридів, ліпопротеїдів.

Гіперальбумінемія  спостерігається  надто  рідко,  переважно  зумовлена
дегідратацією.

Найчастіше  в  клініці  доводиться  спостерігати  гіпоальбумінемію.  При
гіпоальбумінемії  аліментарного  походження  зменшується  загальний  вміст  білка
переважно за рахунок альбумінів, котрі використовують як пластичний матеріал, а
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також  унаслідок  порушення  синтезу.  Зниження  концентрації  альбуміну
відбувається  до  зменшення  маси  тіла  й  може  бути  раннім  діагностичним
симптомом початку захворювання.  Найбільш показні  гіпопротеїнемії,  зумовлені
гіпоальбумінемією,  проявляються  при  захворюваннях  печінки  (тривалих
механічних жовтяницях,  цирозах,  токсичних гепатитах та  ін.).  Гіпоальбумінемія
спостерігається  також  при  хронічних  захворюваннях  нирок  із  нефротичним
компонентом,  крововтратах,  опіках,  серцевій  недостатності,  гнійних  процесах,
накопиченні ексудатів, вагітності.

Гіпоальбумінемія  клінічно  супроводжується  набряклістю  тканин,
гіпокальціємією. Різке зниження концентрації альбуміну призводить до зниження
зв'язуючої активності,  що спричиняє збільшення вмісту в крові вільних жирних
кислот,  білірубіну,  гормонів  і  т.д.,  внаслідок  чого  порушується  загальний
метаболізм.

Більшість білків  -глобулінової фракції  утворюють білки гострої  фази.  Їх
концентрація  зростає  в  період  гострого  захворювання  або  в  разі  загострення
хронічних процесів.  Білки  гострої  фази  синтезуються  в  печінці  у  відповідь  на
пептидні  медіатори,  такі  як  інтерлейкін-1,  які  вивільняються  при  запаленні
клітини.

C-реактивний білок   один із представників білків гострої фази, отримав
свою назву у зв’язку зі здатністю преципітувати з С-полісахаридами пневмококів.
Даний білок відсутній у сироватці здорових людей, однак з’являється у випадку
багатьох патологічних процесів.  С-реактивний білок сполучає  полісахариди або
фосфоліпіди бактерій у пошкоджених тканинах і активує систему комплементу, яка
контролює хемотаксис фагоцитів і лізис клітин.

Визначення  С-реактивного  білка  має  важливе  діагностичне  значення  в
гострій  фазі  ревматизму,  при  пневмо-,  стрепто-  та  стафілококовій  інфекціях,
колагенозах, злоякісних хворобах, інфаркті міокарда.

Крім С-реактивного білка в гострий період захворювання спостерігаються
1-кислий  глікопротеїд,  1-антитрипсин,  2-макроглобулін,  церулоплазмін,
гаптоглобін.

1-Антитрипсин  має здатність  гальмувати  дію  протеаз.  Важливу  роль
відіграє антитрипсин у контролі протеолітичної активності ферментів фагоцитів.
Існує  близько  30  генетичних  варіантів  антитрипсину,  які  успадковуються  як
аутосомні кодомінантні  алелі.  Найбільш вивчений  алель   null,  у  випадку його
наявності даний білок не синтезується; і алель Z,  у разі якого білок акумулюється
в печінці і не може секретуватися після синтезу. У випадку дефіциту антитрипсину
безконтрольна  активність  фагоцитних  протеаз  у  легенях  руйнує  еластичність
тканини, викликаючи емфізему легень. Клінічна картина погіршується при курінні
або інфекціях.

Гаптоглобін  сполучає  гемоглобін,  що  вивільняється  внаслідок  гемолізу
еритроцитів.  Гаптоглобін  циркулює  в  крові  в  одній  із  трьох  генетично
детермінованих форм, але в будь-якому випадку його молекула складається з двох
типів  субодиниць  (-субодиниця  містить  тільки  амінокислоти,    багата  на
вуглеводи).  Концентрація гаптоглобіну збільшується під  час  запальних процесів
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унаслідок лізису еритроцитів. Скріплення гемоглобіну гаптоглобіном перешкоджає
появі його в сечі.

У складі  -глобулінової фракції у хворих з  первинним гематоцелюлярним
раком печінки і тератобластомою яєчника з'являється альфа-фетопротеїн (АФП).
Даний білок належить до групи ембріональних білків, молекулярна маса  70 кДа,
поліпептидний ланцюг схожий на ланцюг альбуміну сироватки крові. Його синтез
починається  в  ембріональний  період  у  жовтковому  мішку.  У  міру  розвитку
ембріона синтез АФП переміщається в ембріональну печінку. У сироватці ембріона
він міститься кількістю 3-4 мг/мл. До моменту народження дитини концентрація
його різко знижується  до  1-10  мкг/мл,   після  народження він зникає  до  кінця
першого місяця життя. У дорослих АФП наявний лише в слідових кількостях  1
мкг/  100 мл. У процесі формування пухлини клітини проходять стадії раннього
онтогенезу, в результаті чого кількість АФП збільшується.

До  складу  фракції  -глобулінів  входять  ліпопротеїди,  фібриноген,
плазміноген, трансферин, 2-мікроглобулін.

2-Мікроглобулін  білок  з  молекулярною  масою  11,8  кДа,  що  легко
проходить  через  гломерулярну  мембрану  й  реадсорбується  в  канальцях.
Концентрація  даного  білка  в  крові  становить  2,4  мг/л,   із  сечею  виділяється
приблизно  130  мкг/л.  Визначення  2-мікроглобуліну  необхідне  для  ранньої
діагностики вагітності,  токсикозу вагітних,  хоринепітеліоми.  Збільшення  його  в
крові  спостерігається  при  злоякісних  захворюваннях,  системному  червоному
вовчаку, ревматоїдному артриті, інфаркті міокарда,  поширених опіках. Найбільш
необхідне  його  визначення  для  виявлення  раннього  захворювання  нирок,
диференціальної діагностики канальцевої та клубочкоподібної протеїнурії, оцінки
стану нирок при діабеті.

Важливу роль у діагностиці відіграють  білки системи комплементу.  Дані
білки  синтезуються  макрофагами  або  гепатоцитами  і  у  зв’язку  з  наявністю
інгібіторів у плазмі крові звичайно циркулюють у неактивній формі. Послідовна
активація та утилізація білків комплементу в період запальних процесів призводить
до  різкого  зниження  їх  рівня  в  плазмі  крові.  Продукти  активації  збуджують
фагоцити  в  місці  запалення  (хемотаксис)  і  внаслідок  збільшення  проникності
капілярних стінок, як для клітинних, так і для хімічних компонентів, дозволяють їм
досягнути  запаленої  клітини;  разом  із  імуноглобулінами  вони  обволікають  і
руйнують чужі клітини. Клінічно найбільш важливим є С3 білок комплементу, що
активує хемотаксис. Існує декілька шляхів активації С3 (рис. 6). Зниження рівня
білків  системи  комплементу  спостерігається  при  комплексних  імунних
захворюваннях, гострих запальних процесах.

До  складу  фракції  -глобулінів  входить  основна  маса  антитіл
(імуноглобулінів),  які  забезпечують захисну  реакцію організму. Більш детально
структура і функції імуноглобулінів розглядаються в курсі імунологія. 
Активатор

Аг-Ат комплекс

С1 С1- інгібітор
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Класичний шлях   С4

С2 Опсонізація
С3 С3b С5-9

Альтернативний
шлях Інгібітори

Активатори
IgA комплекси Розширення судин Лізиз клітин

Хемотаксис
Рис. 6. Спрощений шлях активації комплементу

Усі  імуноглобуліни  синтезуються  В-клітинами  імунної  системи  і   мають
чотири поліпептидні  ланцюги,  сполучені дисульфідними зв'язками.  Є два важкі
ланцюги (Н) і два легкі (L) у кожній молекулі. Н а сьогодні відомі п'ять класів
імуноглобулінів: IgG, IgM, IgA, IgD, IgE. Особливості кожного класу визначаються
структурними й антигенними властивостями важких (Н) ланцюгів g,  a,  m, d,  е,
відповідно для кожного класу. Існують два легких ланцюгів  k і l, причому в одній
молекулі  може  бути  як  один  тип,  так  і   обидва  відразу.  Кожна  молекула
імуноглобуліну має варіабельний  F(ab)2-фрагмент і константний  Fc- фрагмент.
Крім  того,  деякі  імуноглобуліни  здатні  утворювати  олігомерні  молекули,  які
складаються  з  декількох структурних одиниць,  що  повторюються.   У  зв’язку з
різницею  в  молекулярній  масі  імуноглобуліни  мають  різний  коефіцієнт
седиментації (S). Найбільш важливі властивості та функції імуноглобулінів подані
у табл. 6.

Будь-яке природжене або набуте ураження імунної системи призводить до
порушення  її  функцій  і  розвитку синдромів  імунної  недостатності.  Допустима
межа фізіологічної гіпогамаглобулінемії становить 3,54,0 г/л.

Найчастіше гіпогамаглобулінемія є наслідком інших захворювань, первинний
імунодефіцит спостерігається досить рідко. На сьогодні описана значна кількість
синдромів імунодефіциту. Дітям характерна природжена агамаглобулінемія, тому
вони  схильні до бактеріальних інфекцій зі злоякісним перебігом. Особливо мають
місце  інфекції  дихальних  шляхів,  отити,  септичні  стани.  Однак  потрібно
зазначити,  що  новонародженим  властивий  тимчасовий  імуноглобуліновий
дефіцит,  оскільки до народження рівень імуноглобулінів підтримується за рахунок
IgG матері,  що транспортуються через  плаценту. Тому перші 3-6 місяців життя
дитини  характеризуються  низьким  рівнем  імуноглобулінів  до  тих  пір,  поки  не
нормалізується ендогенний синтез даних білків.

Таблиця 6
Властивості й функції імуноглобулінів плазми крові людини

Клас IgG IgA IgM IgE IgD
Маса, Д 150 000 160 000,

320000
(димер)

900 000 200 000 185 000
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Коефіцієнт
седиментації, S

6,6 6,25-10,9 18,0-19,0 7,86-7,92 6,2-7,0

Н-ланцюги G а m E d
Підкласи (Н) g1,  g2,

g3, g4
a1, a2 m1, m2 - -

L-ланцюги K або  l k або  l k або  l k або  l k або  l
Молекулярна
формула

IgG(k)2g2k
IgG(l)2g2l

IgA(k)(2a2k)1-3
IgA(l)(2a2l)1-3

IgM(k)
(2m2k)5
IgM(l)(2m2l)5

IgE(k)2e2k
IgE(l)2e2l

IgD(k)2d2k
IgD(l)2d2l

Відсоток  від
усіх Ig (%)

73 19 7 0,001 1

Концентрація,
г/л (у дорослої
людини)

8,00-
16,00

1,40-3,50 0,50-2,0 0,0003 0-0,14

Дорослий
рівень
досягається до

3-5 років 15 років 9 місяців 15 років? 15 років? 

Активація
комплементу

Є Є Є Немає Немає

Плацентарний
транспорт

Є Немає Немає Немає Немає

Функції Захист
поза-
судинних
тканин
Повторна
відповідь
на
антиген

Захист
поверхні
тіла як 
секреція 
IgA(11S)

Захист від 
кровотечі
Первинна
відповідь на
антиген
Лізис
бактерій.

Гіперчут-
ливі
реакції

Не відомі

Досить часто зустрічається  природжений дефіцит IgA  в плазмі,  слині та
інших секретах (1 випадок на 500 чоловік), але в більшості випадків клінічно не
проявляється.  Найбільш серйозні  наслідки  клінічно  властиві  для  інфантильної
статевозалежної агамаглобулінемії (хвороби Брутона), яка проявляється тільки у
чоловіків  і  характеризується  повною  відсутністю  В  клітин  і  циркулюючих
імуноглобулінів, хоча Т клітини функціонують нормально.

Повторні  гіпогамаглобулінемії  є  наслідком ураження  імунної  системи  в
результаті  захворювання  нирок,  травного  тракту,  опіків,  хронічних  кровотеч,
гнійних  ран,  терапевтичного  ураження  клітин  імунної  системи  спричинених
впливом  рентгенівського  й  гамма-випромінювання,  лікуванням  цитостатиками,
імунодепресантами,  глюкокортикоїдами;  а  також  у  результаті  гальмування
імунореактивності  тканини  токсичними  й  інфекційними  агентами;  злоякісному
ураженні  лімфоплазмоцитарної  системи  (мієломи,  лімфогрануломатози,
лімфолейкози).
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Гіпергамаглобулінемії спостерігаються при всіх імунологічних реакціях, що
супроводяться  посиленим  синтезом  глобулінів  (переважно  IgG),  і  залежать  від
характеру антигенів, що викликають синтез імуноглобулінів.

Великий  інтерес  становить  дослідження  парапротеїнів   патологічних
імуноглобулінів,  які  в  нормі  не  ідентифікуються  в  сироватці  крові.  Вони
секретуються  пухлинними клітинами  системи  В-лімфоцитів  (мієломна  хвороба,
макроглобулінемія  Вальденстрема,   хвороби  важких ланцюгів)  і  за  структурою
схожі на нормальні імуноглобуліни, однак відмінною ознакою їх є гомогенність.
Парапротеїни   продукт одного малігнізованого клону імунокомпетентних клітин,
що інтенсивно розмножується.  Більшості парапротеїнів непритаманна активність
антитіл.  На  сьогодні  існує  клінічна  класифікація  парапротеїнемій,  що  розділяє
злоякісні й доброякісні парапротеїнемії.

Білки  Бенса  Джонса,   найчастіше  ідентифікуються  в  сечі  хворих  із
пухлинами В клітин імунної системи.  Це  моноклональні  легкі  ланцюги  або  їх
фрагменти. У зв’язку з  відносно низькою молекулярною масою (20 40 кДа) вони
легко фільтруються нирковими клубочками і нагромаджуються в сироватці крові
тільки у разі їх полімеризації або порушення клубочкової фільтрації. Білки Бенса
Джонса  можуть  уражати  ниркоподібні  канальці  і  формувати  великі  кластери,
продукуючи  мієлому  нирок.  Співіснування  парапротеїнів,  імунного  паралічу
(гальмування  синтезу  імуноглобулінів  моноклональною  проліферацією)  і  білків
Бенса Джонса найчастіше свідчать про малігнізацію В-клітин імунної системи.

Серед імуноглобулінового сімейства сироватки  крові  розглядаються  також
кріоглобуліни   група  білків,  яким  властива  гелефікація  (преципітація  при
охолодженні). Клінічні вияви кріоглобулінемії залежать від температурного порога
й  фізичної  форми  білкових  преципітатів   кристалів,  гелю,  білого  аморфного
осаду. У  різних  хворих  температура,  при  якій  цей  процес  починається,  різна.
Установлено, що в разі преципітації  при температурі нижче 15оС, кріоглобулінемія
проходить  без  симптомів.  Якщо  цей  поріг  вище,  можуть  розвиватися  важкі
циркуляторні  розлади,  пов'язані  з  тромбозами  (синдром  Рейно,   кропивниця,
гангрена  кінцівок,  кульгавість).  Наявність кріоглобулінів гальмує реакцію осаду
еритроцитів,  електрофорезу.  Для  виявлення  кріоглобулінів  сироватку  хворого
залишають у холодильнику на 12 год при 4оС.

Протеїнурії   основний  синдром  при  всіх  захворюваннях  нирок
(гломерулонефрити, нефротичний синдром). За фізіологічних умов через клубочки
проходить значна кількість білків із невеликою молекулярною масою. За добу із
сечею виводиться близько 80 мг білка. Основна його маса, що фільтрується, зазнає
реабсорбції в проксимальних канальцях. Крім білків плазми в сечу потрапляють
білки з верхніх і нижніх сечових шляхів. 

Причиною  протеїнурії  можуть  бути  різні  зміни  в  структурі  нирок  і
фільтраційній здатності. Патологічні протеїнурії спостерігаються при виведенні з
сечею  до  200  мг  білка  за  добу.  Протеїнурії  ниркоподібного  походження  в
основному постійні й масивні.

Тимчасові  протеїнурії  спостерігаються  при  стресах,  травмах,  психічних
розладах,  лихоманкових  станах,  великому  фізичному  навантаженні,  сердечно-
судинних захворюваннях.
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3. НЕБІЛКОВІ НІТРОГЕННІ КОМПОНЕНТИ

Небілковими нітрогенними компонентами називають речовини біологічної
рідини, які містять нітроген і залишаються в надосадовій рідині після осадження
білків  трихлороцтовою,  фосфорномолібденовою  або  фосфорновольфрамовою
кислотами.  Таким  чином,  небілкові  нітрогенні  сполуки  утворюють  фракцію
залишкового нітрогену. Основними компонентами фракції залишкового нітрогену є
аміак,  сечовина,  сечова  кислота,  креатин,  креатинін,  індикан,  поліпептиди,
амінокислоти  та  інші  кінцеві  продукти  метаболізму  нітрогеномісних  речовин
(білків, нуклеїнових кислот, протопорфірину і т.д.).

У  здорової  людини  величина  залишкового  нітрогену  (ЗН)  коливається  в
межах 1428 мМ/л (табл. 7). 

Таблиця 7
Вміст залишкового нітрогену та його компонентів  у сироватці крові здорової 

людини
Показник Величина  Вміст (%)
Залишковий нітроген
Сечовина
Сечова кислота
Креатин
Креатинін
Індикан
Нітроген амінокислот
Аміак (суцільна кров)
Інші небілкові
нітрогенні компоненти

1428 мМ/л
1,786,08 мМ/л
0,140,44 мМ/л
0,1020,408 мМ/л
0,0440,088 мМ/л
0,873,13 мкМ/л
0,0200,050 г/л
1734 мкМ/л-

100
4650
4
5
2,57,5
0,5
до 25


13
Для  одержання  результатів,  що  порівнюються,   необхідно  визначитися  з

осаджувачем і користуватися одним і тим же в межах серійних вимірювань. Так,
наприклад,  у  разі  осадження  білків  вольфрамовою  кислотою  вони  набувають
найнижчих значень ЗН, тому що при цьому осаджуються пептиди.

У здорової  людини коливання величини залишкового нітрогену зумовлені
деякими фізіологічними чинниками (вживання багатої на нітрогенні речовини їжі,
суха їжа, передпологовий стан та ін.). Найчастіше підвищення рівня ЗН понад 0,5
г/л  визначається  терміном  “азотемія”.  Даний  стан  свідчить  про  порушення
співвідношення між синтезом і виведенням продуктів нітрогенного метаболізму з
організму. За характером азотемія може бути абсолютною і відносною:

ниркоподібна (ретенційна)
абсолютна позаниркова (ретенційна)

Азотемія позаниркова (продукційна)
відносна (дегідраційна)

Ретенційна азотемія  наступає внаслідок недостатнього виділення з сечею
нітрогеномісних  речовин  при  нормальному  надходженні  їх  у  кров.  Ретенційна
може  бути  ниркоподібною  і  позанирковою.  У  разі  ниркоподібної  азотемії
підвищення  концентрації  залишкового  нітрогену  (ЗН)  у  крові  відбувається

29



внаслідок  порушення  екскреторної  функції  нирок.  Даний  тип  азотемії
спостерігається  при  гломерулонефритах,  пієлонефритах,  туберкульозі  нирок,
амілоїдно-зморщеній  нирці.  Різке  підвищення  ЗН  у  випадку  ретенційної
ниркоподібної азотемії найчастіше пов'язане зі збільшенням сечовини. Особливо
високий вміст сечовини (4981 мМ/л і вище) спостерігається при гострій нирковій
недостатності. В наслідок цього різко знижується виділення сечовини із сечею.

Позаниркова ретенційна  азотемія  зумовлена  порушенням  кровообігу,
зниженням  кров’яного  тиску і  зменшенням  ниркового  кровообігу  й  відповідно
зниженням клубочкової фільтрації. Азотемія в цьому випадку не досягає високих
значень, вміст сечовини не перевищує в середньому 13 мМ/л.

Продукційна азотемія зумовлена надмірним надходженням у кров продуктів
розпаду тканинних білків. Функція нирок при цьому не порушена. Дана азотемія
має  місце  в  разі  лейкозу,  поширених  поранень,  злоякісних  пухлин,  інфекцій,
лікування глюкокортикоїдами.  У фракціях ЗН переважають амінокислоти,  аміак,
пептиди, сечова кислота, креатинін і креатин.

Відносна  азотемія  спостерігається  у  хворих,  для  яких  характерні  явища
згущення  крові  при  профузних  проносах,  посиленому  потовиділенні  та  інших
станах.

Зупинимося  більш детально  на  деяких  компонентах фракції  залишкового
нітрогену.

Сечовина   кінцевий продукт обміну білків і пуринових основ, є   діамід
вугільної кислоти 2HN-CO-NH2. Молекулярна маса  60 Д, із них 28 Д припадає на
два  атоми  нітрогену.  Отже,  у  разі  необхідності  співвідношення  концентрації
залишкового  нітрогену  із  вмістом  нітрогену  сечовини  концентрацію  останньої
потрібно  поділити  на  2,14  (60:28).  Розчини  сечовини  нейтральні.  Вона  легко
кристалізується,  розчиняється  у  воді,  спирті.  У  результаті  впливу на  неї  лугів,
сильних кислот, ферменту уреази утворюється аміак і вуглекислий газ. 

Нормальний вміст сечовини в сироватці крові  становить 1,786,08 мМ/л
(3,5712,1  мМ  нітрогену  сечовини/л),  у  сечі  0,250,57  М/24ч.  Сечовина  є
безпороговою речовиною, уся  її кількість, що утворюється, фільтрується в просвіт
проксимальних  канальців,  а  потім  частина  (близько  35%)  реабсорбується  у
зворотньому напрямку за рахунок реабсорбції води. Приблизно 75% сечовини, що
утворюється в печінці за добу, виділяється з сечою. Нітроген сечовини становить
80-90 % загальної кількості нітрогену сечі (1011 г).

Спостерігається  чіткий  взаємозв'язок  між  продукцією  сечовини,  її
фільтрацією, реабсорбцією і виділенням  із організму.

У клініці визначення концентрації сечовини набуло найбільшого значення
для  діагностики  захворювань  нирок  і  печінки.  За  кількістю  сечовини,  що
затримується у крові (понад 8 мМ/л), можна швидше розпізнати початкову стадію
ниркової недостатності,  ніж за величиною сумарного залишкового нітрогену, бо
сечовина  становить  саме  ту  частину  залишкового  нітрогену,  яка  найбільше
затримується  у  крові  в  разі  погіршення  функції  нирок.  До  того ж  визначення
сечовини технічно простіше, ніж залишкового нітрогену.
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Для визначення сечовини в клініці застосовують газометричні (гіпобромітні),
калориметричні  (ксантгідроловий,  діацетилмонооксимний,  гіпохлоритний)  і
ферментативний (уреазний) методи дослідження.

Із усього різноманіття методів визначення сечовини в біологічних рідинах
уніфікованими  є:  1)  експрес-метод,  із  використанням  реактивного  паперу
“Уреатест"; 2) поширений колориметричний метод, заснований на реакції Ферона
 взаємодії сечовини й діацетилмонооксиму з утворенням забарвлених продуктів.
Для підвищення чутливості та стабілізації кольору реактиву запропонований ряд
модифікацій методу з використанням різних речовин (триптофону, нітритів тощо);
3)  найбільш  специфічний  метод   ферментативний  із  використанням
кристалічного препарату урези.

Сечова  кислота  (2,6,8-тригідроксипурин) є  кінцевим  продуктом  обміну
пуринових основ, що входять до складу нуклеопротеїдів. Сечова кислота зазнає
подальшого метаболізму в організмі більшості ссавців, але не в людини, оскільки в
її  організмі  відсутній  фермент  (алантоїназа),  що  розщеплює  пуринове  кільце.
Сечова кислота   малорозчинна у воді речовина. У крові міститься мононатрієва
сіль  сечової  кислоти  в  комплексі  з  білком.  У  організмі  здорової  людини
концентрація солей сечової кислоти в біологічних рідинах наближається до межі
розчинності.  У  нормі  її  концентрація  в  сироватці  крові  чоловіків  становить
0,210,45 мМ/л,  у жінок  0,1490,405 мМ/л. Добова сеча містить 1,494,46 мМ
сечової кислоти.

Визначення  концентрації  сечової  кислоти  має  особливе  значення  для
діагностики  початкових  стадій  ураження  нирок  і  подагри.  Однак  потрібно
враховувати,  що  порушення  метаболізму  сечової  кислоти,  що  призводить  до
гіперурикемії, можуть бути як первинними, так і вторинними.

Висока  концентрація  сечової  кислоти  є  головним  симптомом  подагри
(позаниркова  гіперурикемія).  У  разі подагри  збільшується  синтез  сечової
кислоти, про що свідчить виділення великих кількостей сечової кислоти із сечею
водночас при гіперурикемії. Нормальний вміст сечової кислоти в сечі,  який має
місце  при  подагрі,  не  виключає  активного  її  синтезу,  оскільки  частина  даної
речовини відкладається в тканинах. У крові хворих на подагру урати містяться в
кількості,  що  перевершує  теоретичну  межу  розчинності,  тобто  утворюються
перенасичені розчини. Білки сироватки стабілізують такий розчин на тривалий час,
однак  будь-яке  зниження  рН  середовища  призводить  до  кристалізації  сечової
кислоти  в  тканинах.  Зловживання  алкоголем,  отруєння  солями  важких металів,
захворювання нирок зменшують екскрецію сечової кислоти і тим самим активують
гіперурикемію.  З  віком  тяжкість  клінічних  симптомів  захворювання  і  частота
приступів зростає. Сечова кислота у великих кількостях відкладається в тканинах,
суглобових  сумках,  хрящах,  сухожильних  піхвах.  У  разі  подагри  одночасно  з
гіперурикемією спостерігаються важкі ураження нервової системи. У більшій мірі
подагра  характерна для  чоловіків,  хоч носієм рецесивної ознаки  можуть бути і
жінки.

У  деяких  випадках  посилене  утворення  сечової  кислоти  пов'язане  з
порушенням механізму повторного використання пуринів.  У деяких хворих, які
страждають на подагру, має місце дефіцит ферменту фосфорибозилтрансферази,
який призводить до блокування біосинтезу пуринів. 
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Первинна  ниркова  гіперурикемія  характерна  для  хворих  із  ураженням
клубочків  нирки  (гострий  і  хронічний  нефрит,  первинно  і  вторинно  зморщена
нирка), вогнищеві нефрити і нефрози не викликають порушень виділення сечової
кислоти.

Великі кількості сечової кислоти виявляються в крові і сечі при патологічних
станах,  що  протікають  з  посиленим  розпадом  нуклеопротеїдів   вторинні
гіперурикемії.  Причинами  можуть  бути  1)  деякі  гематологічні  захворювання:
мієлоїдна  метаплазія,   гемоглобінопатія,  еритремія,  перніціозна  анемія,
гемолітична  жовтяниця,  злоякісна  анемія  в  стадії  ремісії;  2)  злоякісні
захворювання:  лейкоз,  множинна  мієлома,  лімфома,  лейкопенія,  лейкемія  після
опромінення,  наслідки терапії цитостатиками;  3)  серцево-судинні захворювання:
артеріальна гіпертонія, інфаркт міокарда, серцева недостатність; а також печінкова
недостатність,  діабет,  голодування.  Крім  того,  вторинна  гіперурикемія
спостерігається  у  хворих  ендокринними  та  обмінними  захворюваннями.  Часто
гіперурикемія  (3050%)  наявна  у  хворих  на  псоріаз  і  саркоїдоз,  у  яких,  як
передбачають, підвищений обмін нуклеотидів і нуклеїнових кислот

Гіперурикемію викликають багато лікарських засобів, наприклад, сечогінні
препарати,  піразикамід,  саліцилати.  Зниження  вмісту  сечової  кислоти
спостерігається після прийому піперазину, каронаміду, пробенецилу, АКТГ та ін.

Якісною  реакцією  на  сечову  кислоту  є  мурексидна  проба,  заснована  на
утворенні мурексиду  амонійної солі пурпурової кислоти червоного кольору.

Для  кількісного  дослідження  концентрації  сечової  кислоти  можна
застосовувати декілька груп методів:

1) колориметричний (реакція з фосфорновольфрамовою, арсеномолібдено-
вою кислотами; реакція з реактивом Фоліна; фенолгіпохлоритна реакція). 
Недоліком даних методів є низька специфічність;

2)  спектрофотометричні (сечова кислота  має  максимум поглинання в зоні
282295 нм, що залежить від рН середовища);

3)  ферментні   найбільш  специфічні  й  точні  методи  визначення  сечової
кислоти  (використовується  фермент  уриказа,  що  розщеплює  сечову кислоту до
алантоїну, СО2 і Н2О.

Креатин  і  креатинін  є  також  важливими  компонентами  залишкового
нітрогену  й  широко  використовуються  як  діагностичні  показники.  Існує  два
джерела креатину в організмі людини: екзогенний (надходить з м'ясною їжею) та
ендогенний (що синтезується в організмі). 

Креатин (метилгуанідиноцтова кислота) синтезується з аргініну та гліцину.
Початковий  етап  синтезу  проходить  у  нирках,  закінчується  в  печінці,  звідки
креатин  потрапляє  в  тканини  м'язів,  мозку.  У  м’язовій  тканині  в  результаті
фосфорилювання  креатин  перетворюється  на  макроергічну  сполуку  
креатинфосфат,  який  забезпечує  енергетичну  потребу  під  час  м’язового
скорочення. Вільна енергія при гідролізі креатинфосфату становить 43 кДж/моль,
що перевищує таку при гідролізі АТФ.

У процесі  роботи  м’язової  тканини  креатинфосфат,  звільняючи енергію,
перетворюється  на  креатин.  У  процесі  обміну  частина  креатину,  втрачаючи
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молекулу води в ході неферментативного гідролізу,  перетворюється на креатинін,
реакція необоротна.

СН3NCH2COOH   CH3NCH2COOH CH3NCH2

       С=NH        АДФ     АТФ           С=NH         С=О +H2O
       NHPO3 

2-           NH2      HN=C-NH
Креатинфосфат      Креатин                     Креатинін

У  нормі  вміст  креатину  в  суцільній  крові  становить  220300  мкМ/л,   у
сироватці   76114  мкМ/л.  У  нормі  креатин  з'являється  в  сечі  тільки  при
збільшенні  його  концентрації  в  сироватці  крові  понад  120  мкМ/л.  Добове
виділення  креатиніну в нормі є  постійною величиною для  кожної людини,  яка
прямо  пропорційна  масі  м'язів  і  відображає  баланс  між  його  утворенням  і
виведенням. Вміст креатиніну в сироватці крові чоловіків в середньому становить
88 мкМ/л,  у жінок   70 мкМ/л. Утворення креатиніну відбувається залежно від
потреби організму в ньому і  на відміну від сечовини мало залежить від кількості
білків у їжі. Крім того, креатинін не реабсорбується з первинної сечі в канальцях
нефрону,  тому його кількість, що виділяється, відображає величину клубочкової
фільтрації: за виділенням креатиніну можна розрахувати об'єм фільтрації і об'єм
реабсорбції в  нирках.  Визначення  добової  екскреції креатиніну в сечі  (4,417,7
мМ/добу,  або близько 2 г) застосовують для контролю за повнотою збору сечі.
Концентрацію деяких речовин у сечі виражають у перерахунку на 1 г креатиніну.

Порушення  креатин-креатинінового  обміну  спостерігається  при
захворюваннях м'язів. Креатинурія має місце при міопатіях, прогресивній м’язовій
дистрофії,  непрохідності кишечнику (ілеусі),  міастеніях,  міозитах,  періодичному
паралічі,  гіпертерміях,  поширених  опіках,  паркінсонізмі,  різкому  виснаженні,
м’язових  перевантаженнях.  Як  правило,  креатинурія  з'являється  раніше,  ніж
клінічні симптоми захворювання, при цьому різко знижується рівень креатиніну в
сечі. Креатинурія може спостерігатися при ураженні печінки, цукровому діабеті,
гіпертиреозах,  адисоновій  хворобі,  інфекційних  захворюваннях,  внаслідок
порушення  синтезу  креатинфосфату.  Однак  потрібно  враховувати  можливість
фізіологічних креатинурій у періоди статевого дозрівання, вагітності, прийання їжі,
багатої креатином, а також креатинурію людей похилого віку, як наслідок атрофії
м'язів і неповного використання креатину, який синтезується в печінці.

Паралельне визначення концентрації креатиніну (як і сечовини) у крові й
сечі  значно  розширює  можливості  дослідження  функціонального  стану  нирок,
оскільки  дозволяє  одержати  надійну  інформацію  про  інтенсивність  основних
функцій нефрону  фільтрації, реабсорбції, секреції, а також ниркового кровообігу.

Методи, засновані на порівнянні концентрації певних речовин у крові й сечі,
називаються  геморенальними.  Для  характеристики  очисної  здатності  нирок
застосовують умовний показник, який називається кліренсом (амер.   коефіцієнт
очищення). Кліренс відображає кількість плазми, що протікає через нирки за 1 хв,
яку вони встигли очистити від цієї речовини:

v V
С = _______ ,
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де С  кліренс, мл/хв; 
V  кількість сечі, виділеної за 1 хв, мл; 
р  концентрація речовини в сироватці крові, мкМ/л; 
v  концентрація речовини, що досліджується в сечі, мкМ/л.

Існуючі методи дослідження вмісту креатиніну й  креатину в  крові й  сечі
розподіляються  на  калориметричний  і  ферментний  (із  використанням
креатинфосфокінази). Калориметричний метод не має високої специфічності для
креатину  й  креатиніну,  найчастіше  користуються  пікриновою  кислотою  як
хромогеном (метод Поппера, реакція Яффе).

Індикан
Подібно до інших отруйних речовин, які утворюються в товстій кишці при

гнитті білків, індол і скатол з'являються в результаті розпаду триптофану. Частина
сполук, що утворилися, виділяється з організму з калом, а інша всмоктується через
стінку  кишки  в  кров  і  потрапляє  в  печінку,  де  знешкоджується  за  рахунок
сполучення  з  сірчаною  і  глюкуроновою  кислотами.  Калієва  або  натрієва  сіль
індоксилсірчаної кислоти називається індиканом.

У здорової людини вміст індикану коливається від 1,0 до 4,7 мкМ/л, кількість
в  сечі  за  добу  становить  4080  мкМ.  У  разі  його  надлишку  сеча  набуває
коричневого кольору. За кількістю індикану в сечі людини судять про швидкість
гниття білків у кишках і функціональний стан печінки. Збільшення концентрації
може  спостерігатися  при   завороті  кишок,  ущемленій  грижі  й  різних  видах
кишкової непрохідності, коли створюються умови для активації процесів гниття у
кишечнику, а  також при  посиленому  розкладанні  білків  у  організмі  (пухлини,
бронхоектазії, абсцеси та ін.).

Дослідження індикану корисне для хворих із початковими стадіями розвитку
ниркової  недостатності,  коли  рівень  залишкового нітрогену ще  може бути  і  не
збільшеним.  Вважають,  що  індиканемія  є  більш  чутливою  реакцією  під  час
встановлення недостатності нирок, ніж азотемія, оскільки на певній стадії хвороби
нирки  перестають  пропускати  більш  великі  молекули  індикану  і  останній
нагромаджується у крові, молекули ж сечовини, навпаки, легко проходять через
нирки і в крові можуть не затримуватися.

Вміст індикану найчастіше збільшується при хронічних нефропатіях. У разі
гострих нефропатій, що супроводжуються недостатністю нирок, кількість індикану
в крові підвищується мало.  У хронічній стадії нефриту, коли вміст залишкового
нітрогену  ще  не  збільшений  і  концентраційна  функція  нирки  поки  збережена,
кількість індикану може вже трохи зростати. Значною мірою виражена індиканемія
при абсолютній недостатності нирок, що призводить до розвитку азотемії (уремії).
Як  правило,  реакція на  індикан різко позитивна в передуремічній та  уремічній
стадіях нефриту.

Метод, що найчастіше застосовується для визначення індикану, заснований
на гідролізі його соляною кислотою з  подальшим окисненням хлорним залізом
індоксилу  й  тимолу  і  перетворенням  на  індиголігнон   речовину  рожево-
фіолетового кольору.
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Аміак   є найнезначніший компонент фракції залишкового нітрогену, 1834
мкМ/л  у  суцільній  крові.  Проте  не  можна  не  враховувати  кінцевий  продукт
білкового  й  нітрогенного  обміну,  що  постійно  утворюється  внаслідок
дезамінування амінокислот, біогенних амінів, пуринових і піримідинових основ і
різних амідів. Здорова людина за добу виділяє з сечею 0,51 г аміаку. 

У значній кількості аміак продукується клітинами слизової шлунка. Так само
багато аміаку утворюється в печінці,  нирках, м'язах,  тканинах мозку. Джерелом
аміаку є  дифузійна сечовина  крові ,  тому в крові воротної вени  аміаку значно
більше (приблизно у 8 разів). У товстій кишці аміак утворюється внаслідок гниття
залишків  їжі  під  впливом  уреази,  що  розщеплює  сечовину.  У  ЦНС  аміак
утворюється з глутаміну.

У концентраціях вище межі норми аміак токсичний для організму, особливо
чутлива до нього ЦНС. Велику роль в утилізації аміаку відіграють глутамінова та
аспарагінова кислоти, які сполучають аміак з утворенням глутаміну й аспарагіну.
Аміак може зазнавати амінування з  -кетоглутаровою кислотою. Основна ж його
маса  включається  в  орнітиновий  цикл  і  перетворюється  на  сечовину. Частина
аміаку виводиться  з  організму у  вигляді  амонійних солей.  Амоніогенез  сприяє
збереженню в організмі лужних компонентів крові. Екскреція аміаку здійснюється
в проксимальному (70%) і дистальному (30%) відділах канальців. У крові велика
частина аміаку знаходиться в іонізованій формі (NH4

+) і тільки 4%  в неіонізованій
(NH3). Співвідношення цих форм залежить від реакції середовища.

У  разі  надмірного  утворення  аміаку  в  організмі  можуть  виникати  важкі
функціональні розлади  збудження, пригнічення дихання, поява судом.

Збільшення  вмісту аміаку спостерігається  найчастіше  при  захворюваннях
печінки внаслідок порушення орнітинового циклу. У випадку прихованих цирозів і
жирової  дистрофії  іноді  всі  діагностичні  проби,  крім  аміаку,  можуть  бути
нормальними, а загальний стан задовільним. Постійні головні болі свідчать про
збільшення концентрації аміаку.

Різке збільшення  вмісту аміаку при  захворюваннях печінки   ознака,  що
вказує на розвиток коми. Внаслідок опіків, травм, отруєнь має місце шоковий стан
печінки, що супроводжується збільшенням концентрація аміаку до 174 мкМ/л в
результаті некрозу клітин.

Збільшення аміаку може спостерігатися  в післяопераційний період,  також
воно спостерігається  при збудженні ЦНС,  де  процеси дезамінування проходять
більш інтенсивно. Вміст глутамінової кислоти в тканинах ЦНС у 10 разів вищий,
ніж у сироватці крові.

Перевищення  аміаку  в  організмі  призводить  також  до  розвитку
епілептиформних судом при гіпоксії, отруєннях. На сьогодні відомі також спадкові
захворювання, зумовлені відсутністю або зниженням активності ферментів циклу
сечовини, при яких відбувається накопичення аміаку в крові й тканинах. У разі
недостатності  карбомоїлфосфатсинтетази  в  дитини  з  перших  днів  життя
спостерігається блювання, гіпотонія, загальна дегідратація, концентрація аміаку в
крові становить 174 мк/л. 

Гіперамоніємія  характерна  у  випадку  природженого  дефекту  орнітин-
карбомоїлтрансферази  в  печінці.  Захворювання  проявляється  через  блювання  в

35



перші тижні життя, ацидозом із подальшим розвитком коми. У крові підвищується
концентрація  аміаку  й  глутаміну.  Обмеження  білка  в  дієті  призводить  до
поліпшення загального стану.

Для  визначення  аміаку  застосовують  газометричні  або  нітрогенметричні
методи, найчастіше  калориметричні методи з використанням реактиву Несслера
або  фенілгіпохлориту.  У  результаті  взаємодії  аміаку  з  реактивом  Несслера
утворюються продукти жовтого кольору. Дана реакція дуже чутлива. Внаслідок
реакції  аміаку  з  гіпохлоритом  утворюється  хлорамін,  при  нагріванні  якого  з
фенолом виходить індофенолова речовина синього кольору. Деякі вчені вважають
гіпохлоритний метод визначення аміаку не дуже точним, складним і тривалим є
приготування самого гіпохлориту.

Вільний аміак  у біологічних рідинах також можна визначити  дифузійним
методом за Конвеєм-Байрном. Принцип методу полягає у витісненні аміаку лугом і
відповідною кількістю титрованої кислоти.

Пептиди й амінокислоти
До  складу  фракції  залишкового  нітрогену  входить  невелика  кількість

пептидів.  Частково  вони  надходять  у  кров  із  кишок,  частково  утворюються
внаслідок розпаду тканин. Їх кількість збільшується при захворюваннях печінки,
злоякісних пухлинах, травмах. Значна частина поліпептидів, що утворилися при
розпаді тканин, потрапляє в сечу. Останнім часом вони визначаються загалом під
назвою  “середні  молекули”  (СМ)  і  мають  певне  діагностичне  значення  при
захворюваннях нирок. Збільшення кількості СМ понад 350 свідчить про не дуже
сприятливий  прогноз  і  виявляє  групу  ризику  серед  нефрологічних  хворих.
Концентрація СМ підвищується в разі печінкової коми,  панкреонекрозів,  опіків,
злоякісних утворень.

Амінокислоти становлять значну частину нітрогену у фракції ЗН крові. Між
кров'ю і  тканинами  постійно  здійснюється  інтенсивний  обмін  амінокислотами,
невикористані амінокислоти виводяться з організму.

У крові є  всі  природні амінокислоти,  що використовуються для  побудови
білкової молекули. Загальна їх кількість наближена до добових і індивідуальних
коливань. Амінокислотний склад крові відповідає складу амінокислот тканин, не
враховуючи більш низький зміст глутамінової та аспарагінової кислот.

У плазмі крові міститься 5080 мг/л нітрогену амінокислот, у еритроцитах 
80100 мг/л. Екскреція амінокислот за добу становить 200400 мг, тобто 2% від
загального нітрогену сечі. Не всі амінокислоти, що містяться у великій кількості в
крові, наявні в сечі. Переважно виділяються гліцин, гістидин. Аргінін і глутамінова
кислота  важче піддаються  зворотному всмоктуванню, ніж аланін,  валін,  гліцин,
триптофан.

Порушення обміну амінокислот можна розділити на різні типи.
1. Спадкові порушення обміну амінокислот, що супроводжуються підвищенням їх
вмісту в крові та сечі (фенілкетонурія, цитрулінемія, аргінінемія і т.д.).
2. Спадкові порушення обміну амінокислот, що супроводжуються підвищенням їх
виділення  із  сечею  (  гомоцистинурія,   аргініносукцинатацидурія,  цистатіонурія
тощо).
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3.  Спадкові  порушення  систем  транспортування   амінокислот  (цистиурія,
аміногліцинурія, хвороба Гартнепа).
4. Вторинні гіпер- та гіпоаміноацидурії (хвороба Вільсона, хвороби печінки, рахіт,
отруєння, злоякісні новоутворення тощо).

Інтерес,  який  становлять  первинні  порушення  в  обміні  амінокислот,
зумовлений насамперед тим, що вони дозволяють не тільки  глибше проникнути в
етіологію і патогенез того або іншого захворювання, але і з'ясувати безпосередній
зв'язок між порушенням однієї або певних реакцій обміну окремих амінокислот і
виникненням  характерного  для  цього  захворювання  патологічного  синдрому.
Первинні порушення обміну амінокислот, які більшою або меншою мірою описані
на сьогоднішній день, подані в табл. 8. 

Таблиця 8
Первинні порушення обміну амінокислот

Хвороба Дефектний 
фермент

Біохімічні 
особливості

Клінічна 
картина

Лікування

Алкаптоурія Гомогентизат-
оксигеназа

Виділення з сечею 
гомогентизинової 
кислоти

Потемніння 
сечі,охранозис,
пізніше 
артрити

Невідомо

Фенілкетону-
рія

Фенілаланін-
4-монооксиге-
наза

Фенілаланін 
акумулюється
в крові, 
спинномозковій 
рідині, кістках, 
інших тканинах; у 
сечі збільшується 
вміст фенілпірови-
ноградної кислоти 
та її компонентів

Розумова 
недостатність, 
епілепсія, 
екзема, 
порушення 
поведінкових 
реакцій

Дієта з 
раннього 
віку

Альбінізм Продифенол-
оксидаза

Недостатність 
меланіну в шкірі, 
волоссі, очах

Фотофобія, 
пігментація, 
карцинома 
шкіри

Невідоме

Зобний
кретинізм
(3 типи)

1) Тирозин-
йодіназа;
2) Спарений 
фермент;
3) Дейодіназа

Нестача тиріоїдних 
гормонів

Кретинізм, зоб Тиріоїдні 
гормони: 
тироксин, 
трийод-
тиронін

Лейциноз
(сеча з 
запахом 
кленового 
сиропу)

Ферменти, 
відповідальні за
декарбоксилю-
вання -
кетоізокапро-
нової,  -кето-

Накопичення 
лейцину, 
ізолейцину й валіну
в біологічних 
рідинах і тканинах, 
екскреція із сечею  
кетокислот і їх 

Дегенерація 
ЦНС,
звичайно 
рання смерть, 
легка форма 
хвороби (при 
частковому 

Дієта з 
низьким 
вмістом 
лейцину, 
ізолейцину
й валіну)
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-метил-
валер’янової й 
-кетоізова-
лер’янової 
кислот

компонентів дефіциті 
ферментів) 
клінічно 
виявляється в 
період 
інфекцій

Продовження табл.8
Цистиноз Цистинредук-

таза 
Відкладення 
цистину в 
ретикуло-
ендотеліальній 
системі, 
аміноацидурія, 
глюкозурія, 
протеїнурія, 
фосфатурія, 
розбавлена сеча

Карликовість, 
фотофобія, 
нирковий 
ацидоз, 
гіпокаліємія, 
вітамін-
залежний 
рахіт, смерть 
до статевої 
зрілості. 
Вторинні 
варіанти 
захворювання 
можуть 
починатися у 
дорослих

Дієта з 
низьким 
вмістом 
цистеїну й 
метіоніну. 
Для тимча-
сового 
полегшен-
ня  
фосфатні 
солі, луги, 
вітамін D

Гомоцистин-
урія

Сериндегідрата
за

Екскреція із сечею 
гомоцистину

Розумова 
відсталість, 
дефект 
кристала, 
тромбози, 
лихоманка

Дієта з 
низьким 
вмістом 
метіоніну і 
високим  
цистину, 
піридок-
сину

Гіпергліцин-
емія 
(декілька 
типів)

Точно не 
відомий, 
залежить від 
типу 
захворювання

Збільшення вмісту 
гліцину в 
біологічних рідинах
і тканинах

Неонатальна 
летаргія, кетоз,
нейтропенія, 
гіпогамаглобу-
лінемія, 
розумова 
відсталість

Дієта з 
низьким 
вмістом 
білків

Оксалоз Надмірне 
перетворення 
гліцину в 
оксалат

Оксалат кальцію 
акумулюється в 
нирках, серці, 
спинному мозку та 
хрящах

Нефрокальци-
ноз, що 
призводить до 
прогресивних 
ниркових 
захворювань

Невідоме

Гістидинемія Гістидин-
аміноліаза

Екскреція з сечею 
-імідазолілпіро-

Дефект мови, у
деяких 

Дієта з 
низьким 
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виноградної 
кислоти та її 
компонентів

випадках 
розумова 
відсталість

вмістом 
гістидину

Продовження табл.8
Сімейна 
тирозинемія

Точно не 
відомий

Збільшення 
тирозину в крові й 
сечі, екскреція 
фенольних 
похідних тирозину, 
генералізована 
аміноацидурія,  
глюкозурія, 
фруктозурія

Швидке 
збільшення 
печінки, 
жовтяниця, 
гіпопротром-
бінемія, 
найчастіше  
смерть у 
ранньому віці, 
можливий 
вітамін D-
залежний рахіт
і ацидоз

Дієта з 
низьким 
вмістом 
тирозину й
фенілалані
ну

Гіперпроліне
мія, тип 1

Піролін-5-
карбоксилат-
редуктаза;
піролін-5-
карбоксилат-
дегідрогеназа

Гіперпролінемія, 
екскреція із сечею 
проліну,  гліцину й 
гідроксипроліну

Розумова 
відсталість, 
конвульсії, 
ниркові 
хвороби, 
глухота

Не відоме

Гідрокси-
пролінемія, 
тип 2

3-Гідрокси-
піролін- 5-
карбоксилат-
редуктаза 

Високий рівень 
гідроксипроліну в 
крові й сечі

Розумова 
відсталість 

Не відоме

Цитрулінемія Аргініно-
сукцинат 
синтетаза

Високий рівень 
цитруліну в крові й 
сечі, у крові 
високий вміст 
аміаку, екскреція 
сечі нормальна

Розумова 
відсталість, 
епілепсія, 
амонійна 
інтоксикація, 
блювання

Дієта з 
низьким 
вмістом 
білків

Аргініно
сукцинат-
ацидурія

Аргиніно-
сукцинат-
ліаза

Екскреція із сечею 
аргініносукцинату,  
високий рівень 
аміаку в крові й 
спинномозковій 
рідині, екскреція 
сечі нормальна 

Розумова 
відсталість, 
конвульсії, 
серцева 
недостатність, 
амонійна 
інтоксикація

Дієта з 
низьким 
вмістом 
білків

Гіпер-
амонемія, 
тип 1;
тип 2

Орні тин-
карбомоїл- 
трансфераза;
Карбомоїл-
фосфат-синтаза

Рівень аміаку в 
крові близько    
10 мг/л,  екскреція 
сечі нормальна

Розумова 
відсталість, 
амонійна 
інтоксикація

Дієта з 
низьким 
вмістом 
білків 
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Для  більш  детального  розуміння  механізму  патогенезу  спадкових
захворювань розглянемо порушення метаболізму декількох амінокислот.

Первинні порушення обміну фенілаланіну й тирозину
Головні напрямки порушення обміну фенілаланіну й тирозину представлені

на рис. 7.

Рис. 7.    Порушення обміну фенілаланіну й тирозину:
блокування хімічної реакції при деяких захворюваннях: 1  фенілкетонурії; 
2  тирозинозі; 3  альбінізмі; 4  алкаптонурії
 

Фенілкетонурія (ФКУ)  найбільш вивчене спадкове захворювання обміну
амінокислот. Воно вперше описане Фелінгом у 1934 р. У ході дослідження сечі
великої кількості дітей з вираженою затримкою в розвитку ЦНС вчений виявив у
частини  із  них  незвичайно  великий  вміст  фенілпіровиноградної  кислоти.  У
багатьох  із  хворих,  окрім  відставання  у  розумовому  розвитку,  спостерігалися
судомні  напади.  Гістологічними  методами  виявлена  демієлінізація  в  різних
частинах  мозку.  Генетичний  аналіз  показав,  що  фенілкетонурія  зумовлюється
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рецесивним геном. Суть біохімічних змін при ФКУ була з'ясована в ході ретельного
дослідження  крові  й  сечі  у  хворих.  Крім  фенілпіровиноградної  кислоти в  сечі
хворих був виявлений підвищений вміст фенілмолочної,  фенілоцтової кислот, а
також фенілацетилглютаміну (до 2 г). Дуже важливим для визначення механізму
порушення обміну є той факт, що у хворих дітей з сечею виділяється дуже велика
кількість фенілаланіну (до 900 мг). 

Різке підвищення вмісту фенілаланіну було виявлене також у плазмі крові
хворих (200900 мг/л,  при нормі 1218 мг/л  у дорослих; 816 мг/л  у дітей). Як
відомо, велика частина даної амінокислоти, що надходить у організм із їжею, потім
перетворюється  в  печінці  на  тирозин.  Ця  реакція  проходить  за  допомогою
спеціальної ферментної системи, що каталізує приєднання гідроксильної групи до
фенілаланіну  в  пара-положенні.  На  сьогодні  відомо,  що  дана  система  містить,
принаймні, два різні ферменти. Один із них, фенілаланінгідроксилаза,  знаходиться
тільки в печінці і має високу лабільність  щодо різних впливів. Інша гідроксилаза
відносно стабільна і крім печінки виявлена в ряді інших органів. 

Для гідроксилювання фенілаланіну (утворення тирозину) в печінці необхідна
наявність  обох  ферментів  у  певних  співвідношеннях.  Дана  ферментна  реакція
проходить  тільки  з  киснем  і   як  кофермент  використовується  НАД
(нікотинаміддинуклеотид).  Блокування  реакції  гідроксилювання  у  хворих  дітей
добре пояснює механізм підвищення вмісту в тканинах і біологічних рідинах як
самого  фенілаланіну,  так  і  першого  продукту  його  окиснення  
фенілпіровиноградної кислоти.

Великий інтерес являє собою обставина, що у хворих ФКУ порушується не
тільки  гідроксилювання  фенілаланіну,   але  і  в  деякій  мірі  гідроксилювання
триптофану,  в результаті в мозку хворих порушується синтез нейромедіаторів (як
катехоламінів  похідних фенілаланіну, так і серотоніну  похідних триптофану). 

Незважаючи на великий матеріал досліджень з ФКУ і точно встановлений
характер метаболічного дефекту, досі  існує багато питань про те,  як  надлишок
фенілаланіну та його кінцевих продуктів впливає на метаболізм інших амінокислот
і білків загалом,  який патогенез розумової недостатності тощо.

Єдиною терапією ФКУ досі є обмеження надходження фенілаланіну.
Діагностують ФКУ за допомогою як біохімічних тестів (проби Фелінга), так і

мікробіологічних,  а  також  хроматографічних,  флюорометричних  методів.
Найбільш  чутливим  методом  є  визначення  активності  специфічного  ферменту
(у цьому випадку фенілаланінгідроксилази).

Ряд  більше  або  менше  виражених порушень  обміну тирозину  є  частими
супутниками багатьох захворювань, особливо ураження печінки. Серед первинних
синдромів  відомі  альбінізм,  алкаптонурія,  тирозиноз  і  порушення  дейодування
моно- й дийодтирозину. Треба вказати, що саме дослідження даних патологічних
синдромів  дозволило  з'ясувати  і  багато  проміжних  реакцій  обміну  тирозину  в
нормі.

Тирозиноз  і  тирозинурію  вперше  описав  Медес  у  1932  р.  Під  час
дослідження  хворого  було  виявлене  значне  збільшення  в  сечі  тирозину  і  п-
оксифенілпіровиноградної кислоти, причому виділення останньої досягало 1,6 г за
добу. Тому було зроблене припущення про порушення активності ферментів, що
беруть участь у перших етапах окиснення тирозину в печінці. У подальші роки

41



було  описано  ще  декілька  аналогічних  випадків,  у  всіх  зазначалося  ураження
печінки,  враховуючи  різні  пухлини.  Потрібно  зазначити,  що  дане  порушення
характерне  для  недоношених дітей.  Передбачають,  що  це  пов'язано  з  низькою
активністю  тирозинкетоглутарової  трансамінази  й  оксидази  п-
оксифенілпіровиноградної  кислоти.  Можливо  тому, суть  дефекту  і  в  дорослих
хворих пов'язана з порушенням синтезу білкових компонентів цих ферментів. Про
характер успадкування даного дефекту поки нічого невідомо.
  Алкаптонурія  дефект обміну триптофону, успадкований головним чином
за рецесивним типом,  що супроводиться появою в сечі великої кількості продуктів
гомогентизинової  кислоти,  які  надають  сечі  темне  (іноді  майже  чорне)
забарвлення. Гомогентизинова кислота, як відомо, є проміжним продуктом обміну
тирозину і в нормі швидко перетворюється в печінці на малеїлоцет, який потім
розщеплюється  до  оцетоцетату  й  фумарату.  Даний  ферментативний  процес
каталізує  фермент   гомогентиназа.  Гомогентиназа  належить  до  залізовмісних
ферментів, і її активність значною мірою гальмується речовинами, що утворюють
міцні  комплекси  із  залізом.  У  ході  дослідження  тканини  печінки  хворого  з
алкаптонурією  було  встановлено,  що  в  ній  повністю  відсутня  активність
гомогентинази.

Гомогентизинова  кислота   є  безбарвний  продукт,  і  потемніння  сечі
зумовлене не нею, а продуктом її полімеризації  пігментом алкаптохромом, який
легко утворюється з гомогентизинової кислоти за допомогою впливу кисню. Цей
пігмент за своїми властивостями дуже відрізняється від меланінів.

Утворення  алкаптохрому  може  відбуватися  за  життя  хворого  і  в  деяких
тканинах. У зв'язку з  цим тканини набувають темне забарвлення і розвивається
патологічний симптом   охроноз.  Найчастіше утворення і відкладення пігменту
спостерігається  на  шкірі вух і  кінчика носа,  в  сполучній тканині,  сухожиллях і
деяких суглобах,  особливо хрящах.  Це відкладення  має  негативні наслідки для
організму,  оскільки  через  деякий  час  у  хворих  виникає  своєрідний  артрит,
пов'язаний із кальцифікацією уражених охронозом хрящів суглобів.

Альбінізм  як  дефект  пігментного  обміну  відомий  дуже  давно.  Саме
недостатнє  відкладення  пігменту в  шкірі  не  спричиняє  виникнення  серйозних
клінічних симптомів. Однак у переважної більшості хворих порушене відкладення
пігменту в  райдужній оболонці  ока,  що  викликає  підвищену світлочутливість і
пониження  гостроти  зору.  У  багатьох  випадках  альбінізм  успадковується  за
рецесивним типом, однак, є дані генетичного аналізу, які свідчать про можливість
передачі  за  домінантним типом.  Частковий альбінізм,  поширення  якого велике,
передається за домінантним типом.

Дослідження  хворих  показало,  що  кількість  меланоцитів  у  разі  даного
захворювання знаходиться в межах норми. Це остаточно підтвердило положення,
що суть дефекту полягає в порушенні утворення меланіну з тирозину внаслідок
відсутності в меланоцитах тирозинази,   яка каталізує перетворення тирозину на
3,4-діоксифенілаланін,  із  якого  потім  і  утворюється  меланін.  Природжена
відсутність або недостатність активності даного ферменту призводить до розвитку
різних  клінічних форм альбінізму. Переважно  це   косметичні  дефекти  шкіри,
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рогівки, волосся (генералізовані й часткові), рідше спостерігаються більш глибокі
порушення зору й слуху.

Порушення обміну триптофану
Триптофан, як і фенілаланін, є незамінною амінокислотою, його джерелом

служать білки їжі.  Обмін триптофану також залежить від багатьох ферментних
систем (рис. 8).
Індолілпіровиноградна 
кислота

5-Оксиіндолілоцтова 
кислота

            ↑     ↑   Моноамінооксидаза
 Індолілоцтова кислота ←Харчові білки 5-Окситриптамін 

(серотонін)
         ↓
         ↓     1

    ↑  5-окситриптофан-  
               карбоксилаза

Триптамін 5-Окситриптофан

                      Вітамін В6 Триптофан           →  Триптофан-5-гідро-
 ксилаза    НАДФ

         ↓ 2 Триптофанпіролаза
Кінуренова кислота    ← Кінуренін Кінуренінгідроксилаза, 

НАДФ
Кінуренінтрансаміназа
Вітамін В6

         ↓ 3

Ксантуренова кислота ← 3-Оксикінуренін
         ↓ 4 Кінуреніназа, вітамін В6

3-Оксиантранілова 
кислота
         ↓
-Аміно--
карбоксимуконовий 
семіальдегід
         ↓

Хінолінова кислота← Нікотинова кислота→ Піколінова кислота

Рис. 8.  Схема порушення обміну триптофану: 
 1  хвороба  Гартнепа;  2  синдром Тада;  3  синдром Прайса;  4  синдром
Кнаппа-Комровера

Головним напрямом проміжного обміну триптофану є його перетворення на
кінуренін і нікотинову кислоту. Не маловажливим є шлях утворення серотоніну і
його  похідного   5-оксиіндолілоцтової  кислоти  (5-ОІОК),  а  також   утворення
триптаміну й 3-індолілоцтової кислоти.

Порушення обміну триптофану може мати первинний і вторинний характер,
що  залежить  від  гормонального  статусу,  забезпеченості  вітамінами  та  інших
впливів.  Обмін  триптофану  дуже  залежить  від  вітаміну  В6,  оскільки  багато
ферментів  метаболізму  триптофану  як  кофактор  містять  піридоксаль-5-фосфат.
Відхилення в метаболізмі триптофану проявляються на  ранніх стадіях дефіциту
вітаміну В6.  Особливо чутлива до нього кінуреніназа. Добова екскреція із сечею
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ксантуренової кислоти є загальновизнаним показником забезпеченості організму
вітаміном В6.

Залежно від того на якому етапі метаболізму триптофану відбувається збій у
ферментативному процесі, спостерігаються різні патологічні стани.

Хвороба Гартнепа характеризується різким збільшенням утворення індикану
й інших індольних речовин, мабуть, внаслідок тривалого впливу кишкової флори
на триптофан. Це пов'язано з тим, що триптофан у кишечнику хворих всмоктується
набагато повільніше, ніж у нормі, і значна частина його переходить у товсту кишку,
де й зазнає впливу флори.

Сучасній  науці  відомі  декілька  метаболічних  дефектів,  які  зумовлюють
порушення всмоктування в кишечнику різних амінокислот. У випадку цистинурії
встановлене  порушення  всмоктування в  кишечнику цистеїну, лізину, аргініну й
орнітину, при гліцинурії  всмоктування гліцину й проліну, у разі хвороби Гартнепа
 триптофану.  Оскільки  порушення  всмоктування  в  кишечнику  завжди
супроводжується  таким  же  порушенням  всмоктування  в  канальцях  нирок,  ці
порушення  можна  розглядати  як  прояв  спільного  дефекту  транспортування
амінокислот.

Хвороба  Гартнепа  відрізняється  клінічним  поліморфізмом.  Найбільш
характерні  пелагроподібний  дерматит,  фотодерматоз,  не  різко  виражені
психоневрологічні розлади (мозочкова атаксія, депресія, страх), порушення функції
кишечнику.

Синдром  Тада  виникає  внаслідок  недостатності  триптофанпіролази,  що
призводить до дефіциту нікотинової кислоти. Клінічно найчастіше проявляється
через психічні розлади. У крові спостерігається високий вміст триптофану.

Синдром  Прайса  характеризується  недостатністю  ферменту
кінуренінгідроксилази, внаслідок чого із сечею в надлишку виділяється кінуренін.
Клінічно хвороба більшою мірою проявляється через склеродермію.

Синдром  Кнаппа-Комровера  (спадкова  ксантуренурія)  пов'язаний  із
недостатністю активності кінуренінази,  що залежить від піридоксальфосфату. У
хворих спостерігається надлишок кінуреніну, ксантуренової та кінуренової кислот,
порушення  синтезу  нікотинової  кислоти.  Клінічна  картина  характеризується
поєднанням  психоневрологічних  розладів  із  появою  ознак  алергії.  У  деяких
випадках наявна розумова відсталість.

Порушення обміну амінокислот, пов'язані з ураженням їх реабсорбції в
канальцях нирок

Порушення  обміну  амінокислот,  пов'язані  з  ураженням  їх  реабсорбції  в
канальцях нирок, не залежать із безпосереднім дефектом яких-небудь ферментних
систем проміжного обміну амінокислот, а характеризуються відхиленням функції
епітелію  сечових  канальців  щодо  їх  здатності  до  зворотного  всмоктування
амінокислот, що перейшли в первинну сечу в результаті фільтрації в клубочках
нирок.

Цистинурія   одна  з  найбільш  поширених  патологій  амінокислотного
обміну, пов'язана зі збільшенням виділення з організму цистину і деяких інших
амінокислот. У добовій кількості здорової людини виділяється 1-85 мг цистину,
при цистинурії  до 2 г. У багатьох випадках у хворих спостерігається утворення
цистинових каменів, що пов'язано з низькою розчинністю цистину. Цистин у сечі
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може знаходитися в розчині, якщо його концентрація не перевищує 400 мг/л. При
великих концентраціях значна частина його випадає в осад ще в сечових шляхах,
що і є першою стадією утворення цистинових каменів.

У  хворих  цистинурією  спостерігається  також  значне  підвищення  в  сечі
вмісту лізину, аргініну й  орнітину. Великий інтерес  становить те,  що у хворих
цистинурією  такий  же  дефект  спостерігається  і  щодо  всмоктування  цих
амінокислот у кишечнику.

Цистиноз за клінічними і біохімічними симптомами, а також за характером
спадкової  передачі  захворювання  в  деяких  хворих  може  розрізнятися.  Якщо
переважають симптоми порушення обміну цистину, захворювання розцінюється як
цистиноз.  На  відміну від  цистинурії при  цистинозі  спостерігається  збільшення
екскреції  великої  кількості  амінокислот  (цистеїну,  цистину,  аланіну,  валіну,
лейцину,  ізолейцину,  треоніну,  серину,  глютамінової  та  аспарагінової  кислот,
гліцину,  аргініну,  гістидину,  метіоніну,  таурину).  Що  стосується  відкладення
цистину в  органах,  то тут наявна  виражена вибірковість.  Найбільше скупчення
цистину звичайно  спостерігається  в  селезінці,  сполучній тканині  шкіри.  Менш
виражене  воно  в  нирках,  але  дуже часто  супроводжується  важким  ураженням
нирок.

Глюкозурія,  фосфатурія,  загальна  гіпераміноацидурія  є  наслідком
відкладення  кристалів  цистину  в  епітелії  канальців.  У  тих  випадках,  коли
спостерігається  спадкова  тубулопатія  (довгий,  тонкий  проксимальний  сегмент
канальця),  захворювання  називається  хворобою Фанконі.  Клінічна  картина
характеризується  симптомами  рахіту,  дистрофією,  схудненням,  дегідратацією,
підвищенням  температури.  Спостерігається  гіпераміноацидурія,  глюкозурія,
фосфатурія, гіпокаліємія, ацидоз.

Аміноацидурія  при  гепатоцеребральній  дистрофії  (хворобі  Вільсона)
характеризується  трьома  дефектами:  зменшенням  вмісту  церулоплазміну  в
сироватці крові, порушенням обміну міді зі збільшенням її відкладення в різних
органах, особливо в печінці й мозку, і різким збільшенням виділення амінокислот з
сечею.
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