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Со вре ме ни пуб ли ка ции пре ды ду ще го из да ния этой

кни ги на ко п ле но мно го но вых на уч ных дан ных по

раз ным раз де лам фи зио ло гии. Особенно в области

протеомики, т. е. изучения всех белков, содержа-

щихся в одной клетке и в целом организме в различ-

ных условиях и в специфические временны’е перио-

ды, причем полученные результаты прив нес ли в

на у ку аб со лют но но вый взгляд на функ ции кле ток и

меж кле точ ные вза и мо дей ст вия, а также на мно гие

ин те гра тив ные функ ции ор га низ ма. Это вы зва ло не -

об хо ди мость переработки не ко то рых тем, иногда –

их рас ши ре ния; заметные изменения кос ну лись глав

о вопросах старения, избыточной массы тела, функ-

ций глии и клеточной физиологии скелетных мышц.

� В по следние го ды в учебную про грам му ме ди цин -

ских факультетов бы ло вклю че но не ма ло вопросов

по па то фи зио ло ги и в сопровождении описания кли -

ни че ских случаев. В дан ном ил лю ст ри ро ван ном ат -

ла се также приведено много сведений, от но ся щи х ся

к кли ни че ской ме ди ци не, а вни зу каждой стра ни цы –

клю че вые сло ва из об ла с ти па то фи зио ло гии. Это

долж но уп ро стить понима ние свя зей ме ж ду фи зио -

ло ги ей и кли ни че ской ме ди ци ной, а так же ус ко рить и

облегчить по иск до пол ни тель ной ин фор ма ции по

этим те мам в ру ко вод ст вах по па то фи зио ло гии и

кли ни че ской ме ди ци не. �
Я очень благодарен за полезные комментарии и

доброжелательные отзывы моим коллегам. Было

очень приятно снова работать с Рюдигером Гей и
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Я на де юсь, что это 7-е из да ние Color Atlas of

Phisiology ста нет по лез ным по со би ем для сту ден тов

и по мо жет им луч ше по нять фи зио ло ги че ские за ко -

но мер но сти, а так же по слу жит спра воч ни ком для

пра к ти ку ю щих вра чей и на уч ных со т руд ни ков, же ла -

ю щих об но вить свои зна ния и по лу чить со в ре мен ные

пред ста в ле ния по фи зио ло гии.
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В наше время зри тель ные спо со бы пере да чи ин фор -

ма ции применяются чаще других. Эта кни га ис поль -

зу ет пре и му ще ст ва, ко то рые да ет эко но мич ность ви -

зу аль но го пред ста в ле ния ин фор ма ции, для то го

что бы сде лать ак цент на един ст ве и мно го об ра зии

фи зио ло гических процессов. Хо тя од ни те мы в боль-

шей степени подходят для по доб но го из ло же ния,

дру гие – в мень шей, мы ста ви ли пе ред со бой за да чу

до с та точ но пол но (а не вы бо роч но) ох ва тить все ос -

нов ные раз де лы фи зио ло гии. 

Оче вид но, что для серь ез но го сту ден та, изу ча ю -

ще го фи зио ло гию, эта кни га, со дер жа щая все го око -

ло 400 стра ниц (и толь ко по ло ви на из них – текст),

не мо жет слу жить ос нов ным ис точ ни ком зна ний.

Од на ко здесь из ло же но боль шин ст во теоретических

прин ци пов и фа к тов, ко то рые изучаются на первых

кур сах ме ди цин ских ин сти ту тов. Ка ж дый блок текст–

ил лю ст ра ции мо жет слу жить пре ж де все го для

оз на ко м ле ния с те мой или закрепления ее в па мя ти.

В кни гу вклю че на как тра ди ци он ная (клас си че ская)

ин фор ма ция для на чи на ю щих сту ден тов, так и наи-

более свежие фа к ты и только что выявленные тен -

ден ции, адресованные тем, кто бо лее уг луб лен но

изучает фи зио ло гию.

В кни ге та ко го ти па не из беж но из ла га ет ся уже из -

вест ный ма те ри ал, но от ра жен ные здесь взгля ды яв -

ля ют ся но ва тор ски ми и, на де ем ся, пе ре до вы ми.

В ра бо те над этой кни гой принимали участие мно гие

на ши кол ле ги, но в пер вую оче редь хо чет ся от ме тить

Са ру Джонс, вклад ко то рой пре во с хо дит обыч ную ра-

боту ре да к тора. Наши бла го дар но сти за по лез ную кри -

ти ку и со ве ты ад ре со ва ны д-ру Р. Гре геру, д-ру

A. Ра те ру, д-ру Дж. Вайс су, д-ру С. Вуд и проф.

Х. Сел ле ру. Мы так же бла го дар ны Дж. Вис ер за ее по -

мощь в работе над кор ре к ту рой. Вольф Рю ди гер и Бар -

ба ра Гей до с той ны осо бой при зна тель но сти не толь ко

за ху до же ст вен ное оформ ле ние, но и за кон цеп ту аль -

ный вклад. Из да тель ст ва Georg Thieme Verlag и

Deutscher Taschenbuch Verlag на основе своего богато-

го опыта вне сли цен ный вклад в это произведение, ав -

то ры не мог ли бы по же лать луч ше го со т руд ни че ст ва,

чем было между нами. На ко нец, от дель ная при зна -

тель ность д- ру Валь те ру Камп ман ну за то, что он вдох -

но вил ав то ров на этот про ект, и за его бе зо го во роч ную

ве ру в успех.

Ба зель и Ин сб рук, ле то 1979 г.

Ага мем нон Дес по пу лос,

Сте фан Зиль бер нагль

Пре ди сло вие к пер во му из да нию



Пер вое не мец кое из да ние этой кни ги уже бы ло в пе -

ча ти, ко гда 2 но я б ря 1979 го да Ага мем нон Дес по пу -

лос и его же на Са ра-Джонс Дес по пу лос вы шли в мо -

ре из Би зер ты в Ту нисе. Они на ме ре ва лись пе ре сечь

Ат лан ти ку на сво ем ры бо лов ном суд не. Это по с лед -

нее, что мы зна ем о них, и боль ше нет на де ж ды

ко гда-ли бо уви деть их сно ва.

Без твор че ско го эн ту зи аз ма Ага мем но на Дес по пу -

ло са по я в ле ние этой кни ги бы ло бы просто не воз -

мож ным, и весьма не  лег ко было про дол жать этот

про ект без его лич ного участия. Следуя на шим пер -

во на чаль ным за мыс лам, я пол но стью пе ре ра бо тал

кни гу, отразив по с лед ние до с ти же ния в об ла с ти фи -

зио ло гии, а так же учел за ме ча ния чи та те лей на ших

пре ды ду щих из да ний, ко то рым я очень бла го да рен

за про яв лен ный ин те рес.

Вюрц бург, осень 1985 г.

Сте фан Зиль бер нагль

Д-р Ага мем нон Дес по пу лос

Ро дил ся в 1924 г. в Нью-Йор ке; до 1971 г. про фес сор фи -

зио ло гии уни вер си те та Нью-Ме кси ко в Аль бу кер ке, США;

впо с лед ст вии на уч ный кон суль тант CIBA-GEIGY в Ба зеле.

Из пре ди сло вия к тре ть ему из да нию
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Ор га низм: от кры тая си с те ма
с вну т рен ней сре дой
Су ще ст во ва ние од но кле точ но го ор га низ ма есть про -

яв ле ние жиз ни в ее про стей шей фор ме. Да же про ти -

с ты для своего вы жи ва ния долж ны от ве чать ос но во -

по ла га ю щим, но по су ти сво ей про ти во по лож ным

тре бо ва ни ям. Од но к ле точ ный ор га низм дол жен, с

од ной сто ро ны, изо ли ро вать се бя от ви ди мо го бес -

по ряд ка не жи вой сре ды, но в то же вре мя как от кры -

тая си с те ма (c. 48) он за ви сим от сво его внеш не го

ок ру же ния из-за не об хо ди мо сти об ме на те п лом, ки -

с ло ро дом, пи та тель ны ми ве ще ст ва ми, от хо да ми

жиз не де я тель но сти и ин фор ма ци ей. 

«Изо ля ция» в ос нов ном обес пе чи ва ет ся кле точ -

ной мем б ра ной, гид ро фоб ные («водоотталкиваю-

щие», плохо растворимые в воде) свой ст ва ко то рой

пре дот вра ща ют по тен ци аль но фа таль ное пе ре ме -

ши ва ние гид ро филь ных (водорастворимых) ком по -

нен тов вод ных рас тво ров вну т ри кле точ ной и вне -

кле точ ной сре ды. Про ни ца е мость кле точ ной

мем б ра ны обес пе чи ва ют бел ко вые мо ле ку лы, ко то -

рые мо гут су ще ст во вать в фор ме пор (ка на лов) или

бо лее слож ных транс порт ных бел ков-пе ре но с чи ков

(c. 28, 32 и сл.). Оба ти па бел ков се ле к тив ны к оп -

ре де лен ным ве ществам, и их ак тив ность обыч но

ре гу ли ру ет ся. Кле точ ная мем б ра на срав ни тель но

хо ро шо про ни ца е ма для гид ро фоб ных мо ле кул, на -

при мер для га зов. Это не об хо ди мо для об ме на О2 и

СО2 и для по гло ще ния ли по филь ных (жирораство-

римых) сиг наль ных ве ществ, хо тя и де ла ет клет ку

уяз ви мой для ядо ви тых га зов, на при мер для мо но -

ок си да уг ле ро да (СО), и ли по филь ных по вре ж да ю -

щих аген тов, на при мер ор га ни че ских рас тво ри те -

лей. Кле точ ная мем б ра на со дер жит и дру гие

бел ки – ре цеп то ры и фер мен ты. Ре цеп то ры по лу ча -

ют сиг на лы из внеш не го про стран ст ва и про во дят

ин фор ма цию внутрь клет ки (сиг наль ная транс дук -

ция), а фер мен ты по з во ля ют клет ке ус ва и вать вне -

кле точ ные суб стра ты.

Пред ста вим се бе пер вич ный оке ан как внеш нее

про стран ст во для од но кле точ но го ор га низ ма (A). Эта

сре да ос та ет ся бо лее или ме нее по сто ян ной, не смо т -

ря на то что ор га низм по гло ща ет оттуда пи та тель ные

ве ще ст ва и вы де ля ет туда от хо ды жиз не де я тель но -

сти. Имея про стое стро е ние, од но кле точ ный ор га низм

тем не менее спо со бен отвечать на сиг на лы из ок ру -

жа ю щей сре ды путем своего перемещения. Это до с -

ти га ет ся дви же ни ем псев до по дий или жгу ти ков, на -

при мер, в от вет на из ме не ние ко ли че ст ва (кон цен т ра -

ции) пи щи.

Эво лю ция от од но кле точ но го к мно го кле точ но му ор -

га низ му, пе ре ход от спе ци а ли зи ро ван ных групп кле ток

к ор га нам, по я в ле ние двух по лов, со су ще ст во ва ние

осо бей в со ци аль ных груп пах и вы ход из во ды на су -

шу – все это мно го крат но уве ли чи ло эф фе к тив ность,

вы жи ва ние, ареал распространения и не за ви си мость

жи вых ор га низ мов. Тем не ме нее ин ди ви ду аль ная

клет ка ор га низ ма по-преж не му ну ж да ет ся в сре де, по -

доб ной пер вич но му оке а ну. Те перь за обес пе че ние по -

сто ян ных ус ло вий сре ды от вечает межкле точ ная

жид кость (Б), но объ ем этой сре ды уже не без гра ни -

чен. На са мом де ле он да же мень ше, чем вну т ри кле -

точ ный объ ем (c. 182). Бла го да ря сво ей ме та бо ли че -

ской ак тив но сти клет ки бы ст ро ис то щи ли бы за па сы

ки с ло ро да и пи та тель ных ве ществ в жид ко стях и ок ру -

жи ли се бя от хо да ми, ес ли бы не раз ви лись ор га ны,

спо соб ные под дер жи вать по сто ян ст во вну т рен ней

сре ды. Это до с ти га ет ся путем го мео ста за – про цес -

са, с по мо щью ко то ро го фи зио ло ги че ские ме ха низ мы

са мо ре гу ля ции (см. ни же) под дер жи ва ют по сто ян ный

со став вну т ри ор га низ ма по сред ст вом ко ор ди на ции

фи зио ло ги че ской ак тив но сти. Спе ци а ли зи ро ван ные

ор га ны обес пе чи ва ют по сто ян ное по треб ле ние пи та -

тель ных ве ществ, элек т ро ли тов и во ды и вы ве де ние

от хо дов с мо чой и фе ка ли я ми. Цир ку ли ру ю щая кровь

со еди ня ет ме ж ду со бой все ор га ны, а об мен ве ще ст ва -

ми ме ж ду кро вью и меж кле точ ным про стран ст вом (ин -

тер сти ций) со з да ет клет ке ста биль ную сре ду. Та кие

ор га ны, как пи ще ва ри тель ный тракт и пе чень, по гло -

ща ют пи та тель ные ве ще ст ва и пе ре во дят их в до с туп -

ную для ус во е ния фор му по с ле рас пре де ле ния их по

ор га низ му. Лег кие от вечают за об мен га зов (по гло ще -

ние О2 и вы ве де ние СО2), пе чень и поч ки – за вы ве де -

ние от хо дов ме та бо лиз ма и чу же род ных ве ществ, а ко -

жа – за те п ло об мен. Поч ки и лег кие играют так же

важ ную роль в ре гу ля ции вну т рен не го про стран ст ва,

т. е. они «отслеживают» со дер жа ние во ды, ос мо ти че -

ское да в ле ние, кон цен т ра цию ио нов, рН (это все за

поч ками и лег кими) и да в ле ние О2 и СО2 (лег кие) (Б). 

Для вы пол не ния раз лич ных функ ций спе ци а ли зи -

ро ван ны ми клет ка ми и ор га на ми, ес те ст вен но,

тре буется их ин те гра ция, ко то рую осу ще ст в ля ют

си с те мы транс пор та на боль шие рас сто я ния (кро ве -

нос ная и ды ха тель ная си с те мы), гу мо раль ная пе ре да -

ча ин фор ма ции (гор мо ны) и про ве де ние элек т ри–

че ских сиг на лов в нер в ной си с те ме; и это толь ко

«…изу чать ор га низм по ча с тям мож но толь ко для то го, что бы бы ло про ще по нять его стро е ние, но ни в ко ем слу чае нель -

зя рас сма т ри вать ча с ти не за ви си мо от це ло го. В са мом де ле, ко гда мы хо тим опи сать фи зио ло ги че ское про яв ле ние и по -

ка зать его ис тин ное зна че ние, мы обя за ны  от но сить на блю да е мые процессы к це лому ор га низ му и сде лать на ши ко неч ные

вы во ды толь ко во вза и мо свя зи ча с ти с це лым».

Клод Бер нар (1865)

Сердечно-сосудистая, почечная и дыхательная недостаточность
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не сколь ко при ме ров. Эти транспортные системы от -

ве ча ют за «по став ку» и уда ле ние ве ществ и, та ким

об ра зом, под дер жи ва ют ста биль ность вну т рен ней

сре ды да же в ус ло ви ях экс тре маль но боль ших на гру -

зок и стрес са. Бо лее то го, они кон т ро ли ру ют и ре гу -

ли ру ют функ ции, обес пе чи ва ю щие вы жи ва ние как

со хра не ние ви да. Важ ней шие эле мен ты этих си-

стем не толь ко отвечают за свое вре мен ное раз ви тие

ре про ду к тив ных ор га нов и до с туп ность спо соб ных к

оп ло до тво ре нию га мет при по ло вой зре ло сти, но так -

же они кон т ролируют эрек цию, эя ку ля цию, оп ло до -

тво ре ние и ни да цию. Важ ную роль иг ра ют так же ко -

ор ди на ция вза и мо дей ст вия ма те ри и пло да во вре мя

бе ре мен но сти, ре гу ля ция про цес са ро дов и пе ри о да

ла к та ции.

Цен т раль ная нер в ная си с те ма (ЦНС) про во дит

сиг на лы от пе ри фе ри че ских ре цеп то ров (от дель ных

сен сор ных кле ток или сен сор ных ор га нов), ак ти ви ру -

ет пе ри фе ри че ские эф фе к то ры (на при мер, ске лет -

ные мыш цы) и влия ет на эн до к рин ные же ле зы.

При изу че нии по ве де ния че ло ве ка и жи вот ных осо -

бое вни ма ние уде ля ет ся ЦНС. Она по мо га ет нам об -

на ру жи вать пи щу и во ду, а так же за щи щать ся от жа -

ры и хо ло да. Цен т раль ная нер в ная си с те ма иг ра ет

важную роль при вы бо ре парт не ра, при за бо те о по -

том ст ве на про тя же нии дли тель но го вре ме ни по с ле

ро ж де ния и при социальной ин те гра ции. ЦНС уча-

ствует в формировании, вы ра же нии и об ра бот ке

эмо ций, та ких как вле че ние, рав но ду шие, лю бо пыт -

ст во, же ла ние, сча стье, гнев, ярость и за висть, а

так же та ких черт ха ра к те ра, как твор че ские спо соб -

но сти, лю бо зна тель ность, са мо со з на ние и от вет ст -

вен ность. Эта те ма вы хо дит да ле ко за рам ки фи зио -

ло гии, ко то рая в уз ком смыс ле есть изу че ние

функ ций ор га низ ма, и, сле до ва тель но, за рам ки этой

кни ги. Не с мо т ря на то что на у ки о по ве де нии со цио -

ло гия и пси хо ло гия гра ни чат с фи зио ло ги ей, ре аль -

ные свя зи ме ж ду ни ми и фи зио ло ги ей на ла же ны

толь ко в некоторых слу ча ях.

Кон т роль и ре гу ляция
Для эф фе к тив но го вза и мо дей ст вия ме ж ду спе ци а -

ли зи ро ван ны ми ор га на ми организма их функ ции

долж ны быть от ре гу ли ро ва ны в со от вет ст вии с ну ж -

да ми все го ор га низ ма. Дру ги ми сло ва ми, ор га-

ны долж ны под ле жать кон т ро лю и ре гу ля ции. Кон т -

роль под ра зу ме ва ет, что кон т ро ли ру е мый па ра -

метр, на при мер ар те ри аль ное да в ле ние, ста но вит ся

объ е к том из би ра тель ной внеш ней мо ди фи ка ции, на -

при мер, че рез из ме не ние ча с то ты сердечных сокра-

щений (c. 234). По с коль ку на ар те ри аль ное да в ле -

ние и ча с то ту сердечных сокращений воз дей ст ву ет

мно же ст во дру гих фа к то ров, кон т ро ли ру е мый па ра -

метр мо жет под дер жи вать ся на по сто ян ном уров не

толь ко при не пре рыв ном из ме ре нии те ку ще го ар те -

ри аль но го да в ле ния, срав не нии его с со от вет ст ву ю -

щей ве ли чи ной (точ кой кон т ро ля) и путем по сто ян -

ной кор ре к ти ров ки лю бых от кло не ний. Ес ли

ар те ри аль ное да в ле ние па да ет, на при мер ко гда мы

рез ко вста ем из по ло же ния ле жа, ча с то та сердеч-

ных сокращений уве ли чи ва ет ся до тех пор, по ка ар -

те ри аль ное да в ле ние не вы ровнит ся. Ко г да кро вя -

ное да в ле ние под ни ма ет ся вы ше оп ре де лен но го

уров ня, ча с то та сердечных сокращений опять умень -

ша ет ся и ар те ри аль ное да в ле ние нор ма ли зу ет ся.

Этот замк ну тый тип уп ра в ле ния на зы ва ет ся си с те -

мой кон т ро ля по прин ци пу от ри ца тель ной об рат -

ной свя зи, или замк ну тым кон т ро лем (В1). Си с -

те ма со сто ит из ре гу ля то ра с за про грам ми ро ван ной

точ кой кон т ро ля (за дан ной ве ли чи ной) и кон т роль -

ных эле мен тов (эф фе к то ров), ко то рые мо гут при во -

дить ре гу ли ру е мый па ра метр к за дан ной ве ли чи не.

Си с те ма так же вклю ча ет де те к то ры, ко то рые по сто -

ян но оп ре де ля ют ре аль ное зна че ние дан но го ре гу ли -

ру е мо го па ра ме т ра и пе ре да ют его (об рат ная связь)

ре гу ля то ру, ко то рый срав ни ва ет ре аль ное зна че ние

ре гу ли ру е мо го па ра ме т ра с его за дан ной ве ли чи ной

и, ес ли име ет ся рас хо ж де ние, про из во дит не об хо ди -

мое вы рав ни ва ние. Си с те ма уп ра в ле ния дей ст ву ет

или из ну т ри ор га на (ау то ре гу ля ция), или че рез со -

под чи нен ный ор ган, та кой как цен т раль ная нер в ная

си с те ма или эн до к рин ные же ле зы. В от ли чие от

обыч но го уп ра в ле ния эле мен ты си с те мы замк ну то го

кон т ро ля по прин ци пу об рат ной свя зи мо гут ра бо тать

бо лее точ но, не вы зы вая от кло не ний от за дан ной

ве ли чи ны (по край ней ме ре, в сре д нем). Кро ме то -

го, си с те мы об рат ной свя зи спо соб ны ре а ги ро вать

на не ожи дан ные воз му ще ния. В слу чае ре гу ля ции

ар те ри аль но го да в ле ния (В2), на при мер, си с те ма

мо жет ре а ги ро вать на та кие со бы тия, как ор то стаз

(с. 222) или вне зап ная по те ря кро ви.

Тип замк ну то го кон т ро ля, опи сан ный вы ше, удер -

жи ва ет ре гу ли ру е мый па ра метр на по сто ян ном уров -

не в том слу чае, ко гда воз му ще ния вы ну ж да ют этот

па ра метр от кло нять ся от за дан ной ве ли чи ны (Г2). В

пре де лах ор га низ ма за дан ная ве ли чи на ред ко бы ва -

ет не из мен ной и, при не об хо ди мо сти, мо жет быть

«сме ще на». В этом слу чае рас хо ж де ние ме ж ду но -

ми наль ным и ре аль ным зна че ни я ми вы зы ва ет ся из -

ме не ни ем за дан ной ве ли чи ны и ве дет к ак ти ва -

ции эф фе к то ров (Г3). По с коль ку про цесс ре гу ля ции

в этом слу чае за пу с ка ет ся ва ри а ци я ми за дан ной ве -

ли чи ны (а не воз му ще ни ем), этот про цесс на зы ва ет -

ся слу жеб ным уп ра в ле ни ем или слу жеб ным ме -

ха низ мом. В ка че ст ве при ме ров слу жеб но го

уп ра в ле ния мож но на звать ли хо рад ку (c. 242) и ре -

гу ля цию дли ны мышц при по мо щи му с куль ных ве ре -

тен и γ-мо тоней ро нов (c. 340).
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Состав мочи, кислотно-основное равновесие, гипертония
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Кро ме обычных па ра ме т ров, та ких как ар те ри аль -

ное да в ле ние, вну т ри кле точ ный рН, дли на мышц,

масса те ла и кон цен т ра ция глю ко зы в плаз ме кро ви,

ор га низм ре гу ли ру ет и слож ные про цес сы, та кие как

оп ло до тво ре ние, бе ре мен ность, рост, диф фе рен ци -

а ция ор га нов, а так же про ве де ние нер в ных им пуль -

сов и дви га тель ная ак тив ность ске лет ных мышц, на-

пример для под дер жания рав но ве сия при беге.

Про цесс ре гу ля ции мо жет за ни мать от долей се кун -

ды (на пра в лен ное дви же ние) до не сколь ких лет

(про цесс ро с та).

В си с те ме об рат ной свя зи, опи сан ной вы ше,

ре гу ли ру е мые па ра ме т ры под дер жи ва ют ся на по сто -

ян ном уров не лишь в сре д нем, на пра к ти ке наблю-

даются различные по величине вол но об раз ные от -

кло не ния от среднего. Стрессовые воз му ще ния

вы зы ва ют бо лее зна чи тель ные от кло не ния, ко то рые

бы ст ро норма ли зу ют ся ста биль ной си с те мой уп ра в -

ле ния (Д, тест-объ ект 1). Сте пень от кло не ния мо -

жет быть не зна чи тель ной в од них слу ча ях и су ще ст -

вен ной в дру гих. Пос лед нее вер но, на при мер, для

уровня глю ко зы в кро ви – поч ти вдвое увеличивает-

ся по с ле еды. Этот тип ре гу ля ции, ра зу ме ет ся, ис -

поль зу ет ся толь ко для пре дот вра ще ния экс тре маль -

ных по вы ше ний и па де ний (ги пер- или ги пог ли ке мия)

или при хро ни че ских от кло не ни ях ре гу ли ру е мо го па -

ра ме т ра. Для бо лее точ ной ре гу ля ции необходима

более высокая чув ст ви тель но сть системы управ-

ления (уси ление от ве та). Од на ко это уве ли чи ва ет

вре мя ста би ли за ции ре гу ли ру е мо го па ра ме т ра

(Д, тест-объ ект 3) и мо жет ве с ти к ре гу ля тор ной не -

ста биль но сти, т. е. к си ту а ции, ко гда ак ту аль ный па-

раметр ко леб лет ся то вверх, то вниз ме ж ду край ни -

ми по зи ци я ми (не ста биль ная ос цил ля ция) (Д, тест-

объ ект 4).

Ко ле ба ние (ос цил ля ция) ре гу ли ру е мо го па ра ме т -

ра в от вет на воз му ще ние мо жет быть ос лаб ле но

дву мя пу тя ми. Во-пер вых, сенсоры с раз лич ны ми ха -

ра к те ри сти ка ми (D-сенсоры) обес пе чи ва ют уве ли че -

ние ин тен сив но сти це ле во го сиг на ла про пор ци о наль -

но сте пе ни от кло не ния ре гу ли ру е мо го па ра ме т ра от

за дан ной ве ли чи ны (с. 336 и сл.). Во-вто рых, ме ха -

низм ран не го пре ду пре ж де ния обес пе чи ва ет ре -

гу ля тор ин фор ма ци ей от но си тель но ожи да е мой ин -

тен сив но сти воз му ще ния еще до то го, как ве ли чи на

ре гу ли ру е мо го па ра ме т ра дей ст ви тель но из ме ни -

лась. Ме ха низм ран не го пре ду пре ж де ния мож но

объ яс нить на при ме ре тер мо ре гу ля ции – про цес са,

при ко то ром хо ло до вые ре цеп то ры на по верх но сти

ко жи за пу с ка ют кор ре к ти ров ку до то го, как из ме не -

ния ре гу ли ру е мо го па ра ме т ра (по верх но ст ной тем пе -

ра ту ры те ла) дей ст ви тель но про изой дут (с. 242).

На ли чие в схе ме ре гу ли ро ва ния толь ко D-сенсоров

име ет свои не до с тат ки. Это вид но на при ме ре сенсо-

ров ар те ри аль ного давления (бароре цеп то ров) при

сроч ной ре гу ля ции ар те ри аль но го да в ле ния. Очень

мед лен ные, но по сто ян ные из ме не ния, на блю да е -

мые при раз ви тии ар те ри аль ной ги пер тензии, не

ре гу ли ру ют ся. На са мом де ле бы строе сни же ние ар -

те ри аль но го дав ле ния па ци ен та-ги пер то ни ка, ве ро -

ят но, да же мо жет вы звать об рат ное ре гу ля тор ное

по вы ше ние ар те ри аль но го да в ле ния. По э то му для

обес пе че ния дол го сроч ной ре гу ля ции не об хо ди мы

дру гие си с те мы уп ра в ле ния.
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Нарушение обратных связей, ортостатическая дисрегуляция, гипертензия
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Клет ка
Клет ка – это наи мень шая функ ци о наль ная еди ни ца

жи во го ор га низ ма. Ины ми сло ва ми, клет ка спо соб на

вы пол нять ос нов ные жиз нен ные функ ции, та кие как

ме та бо лизм, рост, дви же ние, раз мно же ние и пе ре -

да ча на след ст вен ной ин фор ма ции (c. 10). Рост, раз -

мно же ние и пе ре да ча на след ст вен ной ин фор ма ции

осу ще ст в ля ют ся пу тем кле точ но го де ле ния.

Ком по нен ты клет ки. Все клет ки со сто ят из кле -

точ ной мем б ра ны, ци то зо ля, или ци то плаз мы, за -

ни ма ю щей 50% объ е ма, и мем б ран но-свя зан ных

суб кле точ ных стру к тур – ор га нел л (А, Б). Ор га нел -

лы эу ка ри о ти че ских кле ток вы со коспе ци а ли зи ро ва -

ны. На при мер, бо′льшая часть генетического мате-

риала клеток сконцентрирована в кле точ ном яд ре,

пи ще ва ри тель ные фер мен ты ло ка ли зо ва ны в ли зо -

со мах. Окис ли тель ный син тез АТФ про ис хо дит в

ми то хон д ри ях. 

Кле точ ное яд ро со дер жит жид кость – ка ри оплазму,

яд рыш ко и хро ма тин. В со став хро ма ти на вхо дит де -

зо к си ри бо ну к ле и но вая ки с ло та (ДНК) – но си тель ге -

не ти че ской ин фор ма ции. Две це пи ДНК об ра зу ют

двой ную спи раль (длиной до 7 см). Мо ле ку лы ДНК

скру че ны и уло же ны в хро мо со мы дли ной 10 мкм.

В норме у че ло ве ка 46 хро мо сом, вклю ча ю щих

22 па ры ау то сом и хро мо со мы, оп ре де ля ю щие пол

(ХХ у жен щин и ХY у муж чин). ДНК по стро е на из свя -

зан ных в цепь ну к лео ти дов; в со став ну к лео ти да вхо -

дят: пен то за (де зо к си рибо за), фо с фат ная груп па и

азо ти стое ос но ва ние. В по вто ря ю щей ся це поч ке

са ха рофо с фат но го ос то ва (…де зо к си ри бо за–фо с -

фат–де зо к си ри бо за…) ка ж дая мо ле ку ла сахара

свя за на с од ним из че ты рех азо ти стых ос но ва ний.

Пос ле до ва тель ность ос но ва ний пред ста в ля ет со бой

ге не ти че ский код для ка ж до го из при мер но

100 000 раз лич ных бел ков, ко то рые клет ка про ду -

ци ру ет во вре мя жиз нен но го ци к ла (экс прес сия ге -

нов). В двой ной спи ра ли ДНК ка ж дое ос но ва ние из

од ной це пи ДНК свя за но с ком п ле мен тар ным ос но -

ва ни ем дру гой це пи в со от вет ст вии с пра ви лом: аде -

нин (А) со еди ня ет ся с ти ми ном (Т), а гу а нин (G) –

с ци то зи ном (C). Пос ле до ва тель ность ос но ва ний в

од ной це пи двой ной спи ра ли (Д) все гда яв ля ет ся

зер каль ным от ра же ни ем по с ле до ва тель но сти ос но -

ва ний в про ти во по лож ной. Та ким об ра зом, од на из

це пей мо жет быть ис поль зо ва на как ос но ва для из -

го то в ле ния но вой ком п ле мен тар ной це пи, ин фор ма -

ци он ное со дер жа ние ко то рой иден тич но ори ги на лу.

При кле точ ном де ле нии этот про цесс слу жит для уд -

во е ния ге не ти че ской ин фор ма ции (ре п ли ка ции).

Ин фор ма ци он ная РНК (иРНК) от ве ча ет за пе ре да -

чу ко да для син те за бел ка (ами но кис лот ная по с ле до -

ва тель ность), т. е. пе ре нос ко ди ру ю щих по-

с ле до ва тель но стей ДНК (по с ле до ва тель ность ос но -

ва ний) из яд ра в ци то золь (В1). Ин фор ма ци он ная

РНК об ра зу ет ся в яд ре и от ли ча ет ся от ДНК тем, что

со сто ит толь ко из од ной це пи, со дер жит ри бо зу вме -

сто де зо к си ри бо зы и ура цил (U) вме сто ти ми на. В

ДНК ка ж дая ами но кис ло та (на при мер, глу та ми но вая

ки с ло та, Д), не об хо ди мая для син те за бел ка, ко ди ру -

ет ся на бо ром трех по с ле до ва тель ных ос но ва ний, на -

зы ва е мых ко до ном или три пле том (на при мер, C-Т-C

для глу та ми но вой ки с ло ты). Для то го что бы транс -

кри би ро вать три плет ДНК, на иРНК дол жен об ра зо -

вать ся ком п ле мен тар ный ко дон (на при мер, G-А-G для

глу та ми но вой ки с ло ты). От но си тель но не боль шая

мо ле ку ла транс порт ной РНК (тРНК) от ве ча ет за чте -

ние ко до на на ри бо со мах (В2). Для этой це ли тРНК

со дер жит ком п ле мен тар ный ко дон, на зы ва е мый ан -

ти ко до ном. Ан ти ко дон для глу та ми но вой ки с ло ты

пред ста в ля ет со бой по с ле до ва тель ность C-U-C (Д).

Син тез РНК в яд ре кон т ро ли ру ет ся РНК-по ли ме ра за -

ми (I–III ти пов). Дей ст вие этих по ли ме раз на ДНК

обыч но за бло ки ро ва но бел ком-ре прес со ром. Фо с фо -

ри ли ро ва ние по ли ме ра зы про ис хо дит, ес ли ре прес -

сор уда ля ет ся (ДНК де ре прес си ру ет ся), и ос нов ной

транс крип ци он ный фа к тор при кре п ля ет ся к так на зы -

ва е мой про мо тор ной по с ле до ва тель но сти мо ле ку лы

ДНК (Т-А-Т-А для по ли ме ра зы II ти па). Бу ду чи ак ти -

ви ро ван ной, она рас пле та ет две це пи ДНК на оп ре де -

лен ном уча ст ке, так что код на од ной из це пей мо жет

быть про чи тан и транс кри би ро ван в фор ме иРНК)

(транс крип ция) (В1а, Г). Мо ле ку лы ге те ро ген ной

ядер ной РНК (гяРНК), син те зи ро ван ные по ли ме ра -

зой, несут на 5'-кон це спе ци фи че скую «го лов ку»

(«кэп»-стру к ту ру), а на 3'-кон це — «хвост» в ви де по -

ли аде ни но вой по с ле до ва тель но сти (А-А-А…) (Г).

Сра зу по с ле син те за они по кры ва ют ся бел ко вой обо -

лоч кой, об ра зуя ге те ро ген ные ядер ные ри бо ну к ле о -

про те и но вые ча с ти цы (гяРНП-ча с ти цы). Пер вич ная

РНК, или пре-иРНК гяРНК, со дер жит как транс ли ру е -

мые по с ле до ва тель но сти (эк зо ны), так и не транс ли -

ру е мые (ин тро ны). Эк зо ны ко ди ру ют ами но кис лот ные

по с ле до ва тель но сти, с ко то рых про ис хо дит син тез

бел ков, то г да как ин тро ны не во вле че ны в про цесс

ко ди ро ва ния. Ин тро ны мо гут со дер жать от 100 до

10 000 ну к лео ти дов, они уда ля ют ся из пер вич ной це -

пи иРНК при по мо щи про цес са сплай син га (В1б, Г)

и за тем де гра ди ру ют. Ин тро ны не сут ин фор ма цию o

ме с те сплай син га. Сплай синг яв ля ет ся АТФ-за ви си -

мым про цес сом и тре бу ет вза и мо дей ст вия не сколь -

ких бел ков в со ста ве ри бо ну к ле о про те и но во го ком п -

ле к са, на зы ва е мо го сплай со со мой. Ин тро ны обыч но

со ста в ля ют боль шую часть мо ле кулы пре-иРНК. На -

при мер, в ну к лео тид ной це пи фа к то ра ко а гу ля ции VIII
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Генетические болезни и нарушения транскрипции
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на них при хо дит ся 95%, что со от вет ст ву ет 25 ин тро -

нам. иРНК так же мо жет быть мо ди фи ци ро ва на (на -

при мер, пу тем ме ти ли ро ва ния) во вре мя по сттранс -

крип ци он ной мо ди фи ка ции. 

РНК вы хо дит из яд ра че рез ядер ные по ры (око -

ло 4000 на яд ро) и вхо дит в ци то плаз му (В1в).

Ядер ные по ры – это вы со ко мо ле ку ляр ные бел ко вые

ком п ле к сы (125 MДa), ло ка ли зо ван ные в ядер ной

мембране. Ядер ные по ры про пу с ка ют боль шие мо ле -

ку лы (на при мер, транс крип ци он ные фа к то ры, РНК-

по ли ме ра зы или ци то плаз ма ти че ские рецепторы

сте ро ид ных гор мо нов) в яд ро, ядер ные мо ле ку лы

(иРНК, тРНК и др.) – из яд ра, а не ко то рые мо ле ку -

лы, на при мер ри бо со маль ные бел ки, – в оба направ-

ления. АТФ-за ви си мый транс порт мо ле кул в лю бом

на пра в ле нии не мо жет осу ще ст вить ся без по мо щи

спе ци фи че ско го сиг на ла, ко то рый и на пра в ля ет мо -

ле ку лу в по ру. Вы ше упо мя ну тая 5'-кон це вая «кэп-

стру к ту ра» от ве ча ет за вы ход иРНК из яд ра, а од на

или две спе ци фи че ские по с ле до ва тель но сти не ко то -

рых (пре и му ще ст вен но ка ти он ных) ами но кис лот не -

об хо ди мы в ка че ст ве сиг на лов для вхо да бел ков в

яд ро. Эти по с ле до ва тель но сти фор ми ру ют часть

пеп тид ной це пи так на зы ва е мых ядер ных бел ков и,

воз мож но, об ра зу ют пеп тид ную пет лю на по верх но -

сти бел ка. В слу чае ци то плаз ма ти че ско го ре цеп то ра

глю ко кор ти ко и дов (с. 298) в от сут ст вие глю ко кор ти -

ко и да сиг нал ядер ной ло ка ли за ции за ма с ки ро ван

бел ком ша пе ро ном (бел ком те п ло во го шо ка 90;

англ. – heat shock protein 90 или hsp90) и становит-

ся доступен толь ко по с ле свя зы ва ния гор мо на, при

этом вы сво бо ж дая hsp90 из ре цеп то ра. Ак ти ви ро -

ван ный ре цеп тор за тем до с ти га ет кле точ но го яд ра,

где свя зы ва ет ся с оп ре де лен ны ми по с ле до ва тель но -

стя ми РНК и кон т ро ли ру ет ряд ге нов.

Митохондриальная ДНК (мтДНК). В 1960-е гг.,

спустя долгое время после открытия и описания

ядерной ДНК, она была обнаружена и в нуклеоидах

митохондриального матрикса. мтДНК состоит из

двух цепей, соединенных в кольцо, в котором нахо-

дятся некоторые гены ферментов дыхательной цепи.

Однако большинство митохондриальных белков син-

тезируются в цитоплазме (см. ниже). мтДНК насле-

дуется только от матери, а отцовские митохондрии

не передаются потомству при оплодотворении.

Ядер ная обо лоч ка по стро е на из двух мем б ран

(двух фо с фо ли пид ных бис ло ев), ко то рые сли ва ют ся

у ядер ных пор. Эти две мем б ра ны раз ли ча ют ся по

со ста ву. Внеш няя мем б ра на не пре рыв но со еди не на с

мем б ра ной эн до плаз ма ти че ско го ре ти ку лу ма (ЭПР),

ко то рый опи сан ни же (Е). 

Вы шед шая из яд ра иРНК на пра в ля ет ся к ри бо со -

мам (В1), ко то рые сво бод но пла ва ют в ци то зо ле

или свя за ны с ци то золь ной сто ро ной эн до плаз ма ти -

че ско го ре ти ку лу ма, как опи са но ни же. Ка ж дая ри -

бо со ма со сто ит из де сят ков бел ков, ас со ци и ро ван -

ных с несколькими мо ле кулами ри бо со м альной РНК

(рРНК). Две субъ е ди ни цы ри бо со мы сна ча ла транс -

кри би ру ют ся с мно го чис лен ных генов рРНК в яд -

рыш ке, по том по от дель но сти по ки да ют кле точ ное

яд ро че рез ядер ные по ры. Со б ран ные вме сте и фор -

ми ру ю щие ри бо со му, они пред ста в ля ют со бой био -

хи ми че ский ап па рат для син те за бел ка (транс ля -

ции) (В2). Для син теза пеп тид ной це поч ки

необходимы мо ле кулы тРНК (как ми ни мум по од ной

для ка ж дой из 21 об ра зу ю щей бе лок ами но кис ло -

ты). Ами но кис ло та-ми шень свя зывается с С-С-А-

кон цом тРНК (оди на ко вым для всех мо ле кул тРНК),

а со от вет ст ву ю щий ан ти ко дон, рас по з на ю щий ко дон

иРНК, ло ка ли зо ван на дру гом кон це (Д). Ка ж дая ри -

бо со ма име ет два сай та свя зы ва ния тРНК: один –

для по с лед ней вклю чен ной ами но кис ло ты и дру-

гой – для сле ду ю щей за ней (не по ка за но на Д).

Син тез бел ка на чи на ет ся, ко гда с чи ты ва ет ся ини ци -

и ру ю щий ко дон (старт-кодон), и за кан чи ва ет ся по

до с ти же нии тер ми ни ру ю ще го ко до на (стоп-кодона).

За тем ри бо со ма диссоциирует на две субъ е ди ни цы

и вы сво бо ж да ет иРНК (В2). Ри бо со мы мо гут при со -

е ди нять при мер но 10–20 ами но кис лот в се кун ду.

Од на ко, по сколь ку цепь иРНК обыч но транс ли ру ет ся

од но вре мен но мно ги ми ри бо со ма ми (по ли ри бо со -

ма ми, или по ли со ма ми), бе лок син те зи ру ет ся го -

раз до бы ст рее, чем его иРНК. В ко ст ном моз ге, на -

при мер, за одну се кун ду об ра зу ет ся в це лом око ло

5 ⋅ 1014 ко пий ге мо гло би на, со дер жа щих 574 ами -

но кис ло ты ка ж дая.

МикроРНК (= миРНК) впервые была описана

около 25 лет назад. Это короткие некодирующие

РНК, состоящие примерно из 22 нуклеотидов и свер-

нутые в форме шпильки. миРНК играют важную роль

в посттранскрипционной генетической регуляции,

особенно в сайленсинге. Они специфически связы-

ваются с иРНК, осложняя процесс трансляции или

делая ее невозможной, однако порой и облегчая ее.

Эн до плаз ма ти че ский ре ти ку лум (ЭПР) (В, Е)

иг ра ет цен т раль ную роль в син те зе бел ков и ли пи дов,

а так же слу жит вну т ри кле точ ным хра ни ли щем Са2+

(с. 23А). ЭПР пред ста в ля ет со бой сеть вза и мо свя -

зан ных раз ветв лен ных ка на лов и уп ло щен ных по ло с -

тей, свя зан ных с мем б ра ной. На за кры тые про стран -

ст ва (ци с тер ны) при хо дит ся око ло 10% кле точ но го

объ е ма, а мем б ра ны ЭПР со ста в ля ют до 70% об щей

мас сы мем б ран клет ки. Ри бо со мы мо гут при кре п -

лять ся к ци то золь ной по верх но сти уча ст ков ЭПР,

фор ми руя ше ро хо ва тый эн до плаз ма ти че ский

ре ти ку лум (шЭПР). Эти ри бо со мы син те зи ру ют
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экс пор ти ру е мые бел ки, а так же транс мем б ран ные

бел ки (Ж) для плаз ма ти че ской мем б ра ны, эн до -

плаз ма ти че ско го ре ти ку лу ма, ап па ра та Голь джи,

ли зо сом и т. д. На ча ло син те за бел ка (на N-кон це)

та ки ми ри бо со ма ми (все еще свободными) ин ду ци -

ру ет сиг наль ную по с ле до ва тель ность, к ко то рой в

ци то зо ле при кре п ля ет ся сиг нал -рас поз на ю щая ча с -

ти ца (СРЧ, или англ. SRP). В ре зуль та те (а) син тез

вре мен но ос та на в ли ва ет ся и (б) ри бо со ма (по сред -

ст вом СРЧ и ре цеп то ра СРЧ) при со е ди ня ет ся к ре -

цеп то ру ри бо со мы на мем б ра не ЭПР. Пос ле это го

син тез про дол жа ет ся. По мере син те за экс пор ти ру -

е мо го бел ка бе лок-транс ло ка тор про тал ки ва ет пеп -

тид ную цепь в про стран ст во ци с тер ны. Син тез мем -

б ран ных бел ков не сколь ко раз пре ры ва ет ся

(в за ви си мо сти от ко ли че ст ва транс мем б ран ных

до ме нов) (Ж2) пу тем бло ки ро ва ния бел ка-транс ло -

ка то ра, а со от вет ст ву ю щая (гид ро фоб ная) пеп тид -

ная по с ле до ва тель ность вне дря ет ся в фо с фо ли пид -

ную мем б ра ну.

Глад кий эн до плаз ма ти че ский ре ти ку лум (гЭПР)

не со дер жит ри бо сом и яв ля ет ся ме с том син те за ли -

пи дов (на при мер, ли по про те и нов, с. 276 и сл.) и

дру гих ве ществ. Мем б ра ны ЭПР, со дер жа щие син те -

зи ро ван ные мем б ран ные бел ки или экс порт ные бел -

ки, фор ми ру ют ве зи ку лы, ко то рые транс пор ти ру ют ся

в ап па рат Гольджи.

Ком п лекс Голь джи, или ап па рат Голь джи (Е), име -

ет по с ле до ва тель но со еди нен ные ком пар тмен ты для

даль ней ше го про цес син га про ду к тов из эн до плаз ма -

ти че ско го ре ти ку лу ма. Он со сто ит из цис-Голь джи

сети (об ра щен ной вхо дом к ЭПР), пло ских за па са ю -

щих ци с терн (ци с тер ны Голь джи) и транс-Голь джи

сети (от ве ча ю щей за сор ти ров ку и рас пре де ле ние).

Функ ции ком п ле к са Голь джи:

•   син тез по ли са ха ри дов;

•   про цес синг бел ков (по сттранс ля ци он ная мо ди -

фи ка ция), на при мер гли ко зи ли ро ва ние по не ко -

то рым ами но кис ло там (ча с тич но про те ка ет в

ЭПР), тех мем б ран ных бел ков, ко то рые позд нее

пре вра ща ют ся в гли ко ка ликс на внеш ней по верх -

но сти клет ки (см. ни же), и γ-кар бо к си ли ро ва ние

глу та мат ных ос тат ков (с. 114);

•   фо с фо ри ли ро ва ние са ха ров гли ко про те и нов

(на при мер, до ман но зо-6-фо с фа та, как опи са но

ни же);

•   «упа ков ка» экс пор ти ру е мых бел ков в се к ре тор -

ные ве зи ку лы (се к ре тор ные гра ну лы), со дер жи -

мое ко то рых вы во дит ся во вне кле точ ное про -

стран ст во (с. 266).

Та ким об ра зом, ап па рат Голь джи пред ста в ля ет со -

бой глав ный центр мо ди фи ка ции, сор ти ров ки и

рас пре де ле ния бел ков и ли пи дов, по сту пив ших из

эн до плаз ма ти че ско го ре ти ку лу ма.

Ре гу ля ция экс прес сии ге нов про ис хо дит на уров не

транс крип ции (В1а), мо ди фи ка ции РНК (В1б), экс -

пор та иРНК (В1в), ингибирования РНК (см. ниже),

де гра да ции РНК (В1г), транс ля ции (В1ж), мо ди фи -

ка ции и сор ти ров ки (Е, е), а так же де гра да ции бел -

ков (Е, ж).

Ми то хон д рии (A, Б; c. 23Б) служат ме с том окис -

ле ния уг ле во дов и ли пи дов до СО2 и Н2О и по треб -

ле ния ки с ло ро да, не об хо ди мо го для этих ре ак ций.

Цикл Креб са (цикл ли мон ной ки с ло ты), ды ха тель -

ная цепь и свя зан ный с ни ми син тез АТФ так же ло -

ка ли зо ва ны в ми то хон д ри ях. Клет ки, об ла да ю щие

боль шой ме та бо ли че ской и транс порт ной ак тив но -

стью, бо га ты ми то хон д ри я ми, на при мер ге па то ци ты,

клет ки ки шеч ни ка, а так же эпи те ли аль ные клет ки

по чек. Ми то хон д рии за клю че ны в двой ную мем б -

ран ную обо лоч ку, со сто я щую из глад кой внеш ней

мем б ра ны и вну т рен ней мем б ра ны, ко то рая ха ра к -

те ри зу ет ся вы ра жен ной склад ча то стью, фор ми ру ет

се рии вы сту пов, или крист, окружающих матрикс;

вну т рен няя мем б ра на име ет так же важ ные транс -

порт ные функ ции (c. 23Б). Ве ро ят но, ми то хон д рии в

клет ке про шли дол гий путь со в ме ст ной эво лю ции от

сим би о за ме ж ду аэ роб ны ми ба к те ри я ми и ана э роб -

ны ми клет ка ми (сим би о ти че ская теория) – ми то -

хон д ри аль ная ДНК (мтДНК) ба к те ри аль но го про ис -

хо ж де ния, а двой ные мем б ра ны ми то хон д рий

яв ля ют ся их эво лю ци он ны ми ре ли к та ми. Ми то хон д -

рии со дер жат свои ри бо со мы, ко то рые син те зи ру ют

все бел ки, ко ди ру ю щи е ся мтДНК.

Ли зо со мы – это ве зи ку лы (Е), ко то рые покидают

ЭПР (че рез ком п лекс Голь джи) и участвуют во вну т -

ри кле точ ном рас ще п ле нии ма к ро мо ле кул. Ма к ро мо -

ле ку лы по па да ют в клет ку пу тем эн до ци то за (на при -

мер, по гло ще ние аль бу ми на в по чеч ных канальцах,

c. 172) или бла го да ря фа го ци то зу (на при мер, по гло -

ще ние ба к те рий ма к ро фа га ми, c. 104 и сл.). Ли зо -

со мы так же мо гут участвовать в де гра да ции соб ст -

вен ных кле точ ных ор га нелл (ау то фа гия, на при мер,

ми то хон д рий), посредством ау то фа го сом (Б, Е).

Часть по гло щен но го мем б ран но го ма те ри а ла вос -

про из во дит ся (на при мер, ре ци ркуляция ре цеп то ров в

рецептор-зависимом эн до ци то зе, c. 34). Ран ние и

позд ние эн до со мы – это про ме жу точ ные ста дии ве -

зи ку ляр но го транс пор та. Позд ние эн до со мы и ли зо -

со мы со дер жат кис лые гид ро ла зы (про те а зы, ну к ле -

а зы, ли па зы, гли ко зи да зы, фо с фа та зы и т. д.,

ак тив ные толь ко в ки с лой сре де). Мем б ра на со дер -

жит Н+-АТ Фа зу, ко то рая со з да ет кис лую сре ду (рН 5)
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модификация белков и липидов

сортировка



вну т ри ли зо сом, и не ко то рые транс порт ные бел ки,

ко то рые (а) вы сво бо ж да ют про ду к ты рас ще п ле ния

(на при мер, ами но кис ло ты) в ци то плаз му и (б) обес -

пе чи ва ют ком пен са цию за ря да во вре мя по гло ще ния

Н+ (Сl–-ка на лы). Эти фер мен ты и транс порт ные бел -

ки по ста в ля ют ся в пер вич ные ли зо со мы из ап па ра та

Голь джи. Мар ке ром это го про цес са слу жит ман но зо-

6-фо с фат (М6Ф), он свя зы ва ет ся с М6Ф-ре цеп то -

ром в мем б ра не ком п ле к са Голь джи, ко то рый, как в

слу чае ре цеп тор-за ви си мо го эн до ци то за (c. 34),

груп пи ру ет ся в мем б ра не при по мо щи кла т ри но во го

кар ка са. В ки с лой сре де ли зо сом фер мен ты и транс -

порт ные бел ки от со еди ня ют ся от ре цеп то ра, а М6Ф

де фос фо ри ли ру ет ся. М6Ф-ре цеп тор воз вра ща ет ся

в ап па рат Голь джи (про цесс ре ци ркуляции; Е). Ре -

цеп тор М6Ф боль ше не рас по з на ет де фос фо ри ли ро -

ван ные бел ки, что пре дот вра ща ет их воз вра ще ние в

ап па рат Голь джи.

Пе ро к си со мы – это органеллы, со дер жа щие фер -

мен ты (им пор ти ро ван ные по сиг наль ной по с ле дова -

тель но сти), спо соб ст ву ющие окис ле нию не ко то рых

ор га ни че ских мо ле кул (R-H2), та ких как пурины,

ами но кис ло ты и жир ные ки с ло ты: R-H2 + O2 →
→ R + H2O2. Пе ро к си со мы со дер жат ка та ла зу, ко -

то рая раз ру ша ет пе роксид: 2H2O2 → O2 + 2H2O и

окис ля ет то к си ны, на при мер ал ко голь и дру гие ве -

ще ст ва.

Клеточная мембрана. В то вре мя как мем б ра ны

ор га нелл от вечают за вну т ри кле точ ную ком пар тмен -

та ли за цию, ос нов ная функ ция кле точ ной мем б ра -

ны (Ж) – от де лять вну т ри кле точ ную сре ду от вне -

кле точ но го про стран ст ва (c. 8). Кле точ ная

мем б ра на – это фо с фо ли пид ный бис лой (Ж1), ко -

то рый мо жет быть ли бо глад ким, ли бо склад ча тым

(как, на при мер, ще точ ная кай ма из ми к ро вор си нок

или ба заль ный ла би ринт) (Б). В за ви си мо сти от ти -

па клет ки кле точ ная мем б ра на со дер жит раз ное ко -

ли че ст во фо с фо ли пи дов, хо ле сте ри на и гли ко ли пи -

дов (на при мер, це ре б ро зи дов). Фо с фо ли пи ды в

ос нов ном со сто ят из фо с фа ти дил хо ли на (Ж3), фо с -

фа ти дил се ри на, фо с фа ти ди лэ та но ла ми на и сфин -

го ми е ли на. Гид ро фоб ные ком по нен ты мем б ра ны

об ра ще ны друг к дру гу, то г да как гид ро филь ные

ком по нен ты об ра ще ны к вод ной сре де, т. е. к вне -

кле точ ной жид ко сти или к ци то плазме (Ж4). Ли -

пид ный со став двух сло ев мем б ра ны силь но раз ли -

ча ет ся. Гли ко ли пи ды при сут ст ву ют толь ко во

внеш нем слое, как опи са но ни же. Хо ле сте рин (при -

сут ст ву ю щий в обо их сло ях) умень ша ет те ку честь

мем б ра ны и ее про ни ца е мость для по ляр ных ве -

ществ. В дву мер ной жид кой фо с фо ли пид ной мем б -

ра не бел ки со ста в ля ют от 25 (ми е ли но вая мем б ра -

на) до 75% (вну т рен няя ми то хон д ри аль ная

мем б ра на) мем б ран ной мас сы в за ви си мо сти от ее

ти па. Мно гие из них пе ре се ка ют весь ли пид ный би-

с лой один (Ж1) или не сколь ко раз (Ж2) (транс мем -

б ран ные бел ки), вы пол ня я функ цию ион ных ка на -

лов, бел ков-пе ре но с чи ков, ре цеп то ров гор мо нов

и т. д. Бел ки за я ко ре ны с по мо щью ли по филь ных

ами но кис лот ных ос тат ков или при кре п ле ны к уже

за я ко рен ным бел кам. Не ко то рые бел ки мо гут сво -

бод но пе ре ме щать ся вну т ри мем б ра ны, то г да как

дру гие, на при мер ани он ный об мен ник эри т ро ци тов,

за я ко ре ны на ци то ске ле те. Кле точ ная по верх ность в

ос нов ном по кры та гли ко ка ли к сом, ко то рый со сто ит

из уг ле вод ных ос тат ков гли ко про те и нов и гли ко ли пи -

дов кле точ ной мем б ра ны (Ж1, 4) и вне кле точ но го

ма т ри к са. Гли ко ка ликс опо сре ду ет меж кле точ ные

вза и мо дей ст вия (по верх но ст ное рас по з на ва ние,

при кре п ле ние кле ток и т. д.). На при мер, ком по нен -

ты гли ко ка ли к са ней тро фи лов при кре п ля ют ся к эн -

до те ли аль ным мем б ран ным бел кам се ле к ти на м

(c. 108). 

Ци то ске лет по з во ля ет клет ке под дер жи вать и из ме -

нять фор му (во вре мя кле точ но го де ле ния, на при -

мер), осу ще ст в лять се ле к тив ное  дви же ние (ми гра -

ция, дви же ние вор си нок) и кон т ро ли ру ет

вну т ри кле точ ную транс порт ную ак тив ность (ве зи ку -

лы, ми тоз). Он со дер жит ак ти но вые фи ла мен ты, ми -

к ро тру боч ки и про ме жу точ ные фи ла мен ты (на при -

мер, ви мен ти но вые и де с ми но вые фи ла мен ты,

ней ро фи ла мен ты, ке ра ти но вые фи ла мен ты), ко то -

рые тя нут ся от цен т ро со мы.
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Канальцевая протеинурия, токсичность липофильных соединений, иммунные нарушения
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Ж. Клеточная мембрана

1. Компоненты мембраны

2. Интегральные белки,
     многократно пересекающие
     мембрану

3. Фосфолипид (фосфатидилхолин) 4. Липиды мембраны

липидная
молекула

белок,
интегрированный

в мембрану
гликопротеин

гликолипид

внеклеточное
пространство

гликокаликс

липидный
бислой
(примерно
5 нм)

цитоплазма

периферический
мембранный
белок

липофильные
аминокислотные
остатки

холин

глицерин

полярные головки
(гидрофильные
группы)

двойная
связь

жирные кислоты
(гидрофобные группы)

холестерин

гликолипид

фосфатидилсерин
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