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УСЛОВНЫЕ СОКРАЩЕНИЯ

2,3-БФГ —  2,3-бисфосфоглицерат
СО —  окись углерода (угарный газ)

dАМФ — дезоксиаденозин-монофосфат
dТМФ — дезокситимидин-монофосфат

dТТФ —  дезокситимидинтрифосфат
dЦМФ — дезоксицитидин-монофосфат

IQ —  интеллектуальный индекс
GLUT (ГЛЮТ) —  глюкозные транспортеры

H
2 
БП —  дигидробиоптерин

H
4
БП —  тетрагидробиоптерин
Hb —  гемоглобин

HbA (adult) —  гемоглобин взрослого человека
HbA1

C
 — гликированный гемоглобин

НbСО —  карбоксигемоглобин
HbF —  фетальный гемоглобин
HbS —  аномальный гемоглобин S
HCl —  соляная кислота

Hp —  гаптоглобин
Ht —  гематокрит
K

m
 —  константа Михаэлиса

MetHb —  метгемоглобин
pI (ИЭТ) —  изоэлектрическая точка

Rh —  резус-фактор
SAM —  S-аденозилметионин

SAН (SAГ) —  S-аденозилгомоцистеин
V —  скорость

V
max

 —  максимальная скорость
А —  актин

АД —  артериальное давление
АДГ —  вазопрессин (антидиуретический гормон)

АДФ —  аденозиндифосфат
АЗТ —  азидотимидин

АКТГ —  адренокортикотропный гормон
АЛК (-АЛК) —  аминолевулиновая кислота

АЛТ —  аланинаминотрансфераза
АМФ —  аденозинмонофосфат

АПБ (НS-АПБ) —  ацилпереносящий белок
АПФ — ангиотензинпревращающий фермент

АРС-аза —  аминоацил тРНК-синтетаза
АСТ —  аспартатаминотрансфераза
АТФ —  аденозинтрифосфат

Ацетил-КоА —  ацетилкоэнзим А
АФК — активные формы кислорода
БДГ —  билирубиндиглюкуронид
БМГ —  билирубинмоноглюкуронид
БНГ —  болезни накопления гликогена
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БОФ —  белки острой фазы
БТШ —  белки теплового шока
ВИЧ —  вирус иммунодефицита человека

ВКМ (МКМ) —  внеклеточный (межклеточный) матрикс соединительной ткани
ГАГ —  гликозаминогликаны

ГАМК — -аминомасляная кислота
ГГТ —  гамма-глутамилтрансфераза

ГДФ —  гуанозиндифосфат
ГМГ-КоА —  -гидрокси--метилглутарил-КоА

ГМФ —  гуанозинмонофосфат
ГОТ (СГОТ) —  сывороточная глутамат-оксалоацетат-трансфераза

ГП —  гликопротеины
ГПТ (СГПТ) —  сыворочная глутамат-пируват-трансфераза

ГТФ —  гуанозинтрифосфат
ГФРТ —  гипоксантин-фосфорибозил-трансфераза

ГЭБ —  гематоэнцефалический барьер
ДАГ (ДГ) —  диацилглицерин

ДАО —  диаминоксидаза
ДАФ —  диоксиацетонфосфат
ДИТ —  дийодтирозин
ДНК —  дезоксирибонуклеиновая кислота
ДНП —  дезоксирибонуклеопротеины

ДОФА —  диоксифенилаланин
ЖК —  жирные кислоты

ЖКТ —  желудочно-кишечный тракт
ИМФ —  инозинмонофосфат
ИТФ —  инозитол-1,4,5-трифосфат
ИЭТ — изоэлектрическая точка

КАТФ —  карнитинацилтрансфераза
КЗП —  кальмодулин-зависимая протеинкиназа
КОС —  кислотно-основное состояние
КПГ —  конечные продукты гликирования
КПД —  коэффициент полезного действия
КПП —  карбоксиполипептидаза

КТ – кетоновые тела
КФ — классификация ферментов

КФК —  креатинфосфокиназа
КФС —  карбамоилфосфатсинтетаза
ЛДГ —  лактатдегидрогеназа
ЛП —  липопротеины

ЛПВП —  липопротеины высокой плотности
ЛПНП —  липопротеины низкой плотности

ЛПОНП —  липопротеины очень низкой плотности
ЛТГ —  лактотропный гормон (пролактин)

ЛХАТ —  лецитин-холестерин-ацилтрансфераза
М —  миозин

МАГ (МГ) —  моноацилглицерин
МАО —  моноаминоксидаза
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МИТ —  монойодтирозин
МКМ (ВКМ) —  межклеточный (внеклеточный) матрикс

мРНК —  матричная РНК
МСГ —  меланоцитстимулирующие гормоны (меланотропины)
НАД —  никотинамидадениндинуклеотид

НАДФ —  никотинамидаденимдинуклеотидфосфат
НМФ —  нуклеозидмонофосфат
НСБ —  нейроспецифические белки
НТФ —  нуклеозидтрифосфат

НФ —  нейрофизины
ОМФ —  оротидин-5’-монофосфат
ПАО —  полиаминооксидаза
ПБГ —  порфобилиноген

ПВК —  пировиноградная кислота
ПГ —  протеогликаны

ПДГ —  пируватдегидрогеназный комплекс
ПОЛ —  перекисное окисление липидов
ППВ —  почечный порог выведения

проКПП А и В —  прокарбоксиполипептидазы А и В
ПТТГ —  пероральный тест на толерантность к глюкозе

ПФ —  пиридоксальфосфат
ПФП — пентозофосфатный путь

ПФЦ (ПФП) —  пентозофосфатный цикл (путь) распада глюкозы
ПЦР —  полимеразно-цепная реакция
РНК —  рибонуклеиновая кислота
РНП —  рибонуклеопротеины

рРНК —  рибосомальные РНК
РСБ —  ретинол-связывающий белок
РЭС —  ретикулоэндотелиальная система
СГП —  собственно гликопротеины

СД —  сахарный диабет
СЖК —  свободные жирные кислоты
СКФ —  скорость клубочковой фильтрации

СР —  саркоплазматический ретикулум
СТГ —  соматотропный гормон

Т
3 

—  трийодтиронин
Т

4 
—  тетрайодтиронин (тироксин)

ТАГ (ТГ) —  триацилглицерин
ТГФК —  тетрагидрофолиевая кислота

ТЕ —  титрационные единицы
ТМ —  тропомиозин

ТМФ —  тимидинмонофосфат
Тн —  тропонин

ТПФ (ТДФ) —  тиаминпирофосфат (тиаминдифосфат)
тРНК —  транспортные РНК

ТТГ —  тиреотропный гормон
ТТФ —  тиаминтрифосфат
УДФ —  уридиндифосфат
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УДФГК —  уридиндифосфоглюкуроновая кислота
УМФ —  уридин-5’-монофосфат
УТФ —  уридинтрифосфат
УФО —  ультрафиолетовое облучение
ФАД —  флавинадениндинуклеотид

ФАФС —  фосфоаденозинфосфосульфат
ФГА —  фосфоглицериновый альдегид (глицеральдегид-3-фосфат)

ФЕП (ФЕПВК) —  фосфоенолпировиноградная кислота
ФЛ —  фосфолипиды

ФМН —  флавинмононуклеотид
Фн (P

i
) — фосфат неорганический

ФРН —  фактор роста нервов
ФРПФ —  фосфорибозилпирофосфат

ФСГ —  фолликулостимулирующий гормон
ФФК —  фосфофруктокиназа

ФФн (PP
i
) —  пирофосфат

ФХ —  фосфатидилхолин
ХМ —  хиломикроны
ХС —  холестерин (ол)
ХТ —  химотрипсиноген
ХЭ —  холинэстераза

цАМФ —  циклический аденозинмонофосфат
цГМФ —  циклический гуанозинмонофосфат

ЦДФ —  цитидиндифосфат
ЦМФ —  цитидинмонофосфат
ЦНС —  центральная нервная система
ЦПЭ —  цепь переноса электронов
ЦТК —  цикл трикарбоновых кислот (цикл Кребса)
ЦТФ —  цитидинтрифосфат

ЩУК — щавелевоуксосная кислота
ЭПС (ЭПР) —  эндоплазматическая сеть (эндоплазматический ретикулум)

SAM — S-аденозилметионин



ВВЕДЕНИЕ

Данный учебник представляет основные концепции биологической химии для 
студентов, аспирантов, врачей различных специализаций. Возможность осущест-
вения данной задачи основана на многолетнем опыте преподавания этой дисци-
плины коллективом преподавателей кафедры биологической химии Санкт-Пе-
тербургского государственного педиатрического университета. На первое место 
при изложении общих понятий биохимии была поставлена цель —  доступность 
в усвоении основных биохимических процессов и биохимической терминологии. 
В связи с этим текст учебника представлен в наиболее понятной для усвоения 
материала форме. Кроме того, практически в каждом разделе учебника показана 
связь биохимии с медициной. В большинстве разделов даны описания заболева-
ний, возникающих в связи с нарушением метаболизма.

Отличительной чертой учебника является возрастной аспект. Представлены 
нормативные биохимические показатели, наиболее часто используемые в диаг-
ностике заболеваний как у взрослых лиц, так и у детей с момента рождения и до 
достижения совершеннолетия.

Подробно излагается гетерогенная система гемоглобина. Его структура, функ-
ции, смена типов гемоглобина в онтогенезе. Описаны заболевания, связанные 
с нарушением структуры гемоглобина —  гемоглобинопатии. Посттрансляцион-
ные модификации белков показаны на примере гликированных гемоглобинов, 
определение которых важно в диагностике не только сахарного диабета, но и дру-
гих заболеваний.

В учебнике даны принятые в биохимии условные сокращения (аббревиату-
ры). В приложении предложены ситуационные задачи. Изложенный материал 
соответствует федеральным государственным образовательным стандартам био-
химии ФГОС ВО.



Раздел 1.  

СТРУКТУРА, СВОЙСТВА АМИНОКИСЛОТ  
И БЕЛКОВ

Аминокислоты

Аминокислоты —  это органические соединения, содержащие в своем составе 
одновременно кислотную и аминогруппы.

Протеиногенные  аминокислоты  —  это аминокислоты, которые кодиру-
ются генетическим кодом и включаются в белки в процессе их синтеза. По хими-
ческому строению все протеиногенные аминокислоты являются производными 
карбоновых кислот, в которых С -атом водорода замещен на аминогруппу.

Все многообразие белков построено из 20 протеиногенных аминокислот.
Протеиногенные аминокислоты узнаются специфическими ферментами —  

аминоацил-транспортными РНК-синтетазами, имеющими абсолютную субстрат-
ную специфичность по отношению к двум субстратам (аминокислоте и транспорт-
ной рибонуклеиновой кислоте с антикодоном). Универсальным генетическим ко-
дом кодируются 20 аминокислот.

Функции аминокислот
1. Являются мономерами для синтеза белков.
2. Служат донорами азота для синтеза всех азотсодержащих небелковых со-

единений, в том числе нуклеотидов, гема, креатина, биогенных аминов, холина 
и др.

3. Являются практически единственным источником серы, используемой для 
синтеза всех серосодержащих соединений: гликолипидов, гликопротеинов, фос-
фоаденозинфосфосульфата (ФАФС) —  активной формы серной кислоты, необхо-
димой для обезвреживания токсичных продуктов и ксенобиотиков в печени.

4. Используются для синтеза углеводов и липидов.
5. Выполняют энергетическую функцию. При катаболизме аминокислот ос-

вобождается 16,8 кДж/энергии, как и при окислении глюкозы, что обеспечивает 
10 % суточной потребности в энергии.

6. Отдельные аминокислоты выполняют специфические функции (табл. 1).

Таблица 1

Специфические функции отдельных аминокислот

Аминокислота Биологическая роль

Глицин Нейромедиатор, оказывает тормозящее действие на нейроны

Цистеин Антиоксидант. Предшественник глутатиона. При окислении 
образует цистин, дисульфидные мостики, стабилизирующие 
третичную структуру белков
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Аминокислота Биологическая роль

Метионин
Донор метильных групп при синтезе адреналина, холина, креатина 
и др. Является липотропным фактором

Фенилаланин Предшественник тирозина, биогенного амина фенилэтиламина

Тирозин Предшественник диоксифенилаланина (ДОФА), катехоламинов 
(дофамина, адреналина, норадреналина), тиреоидных гормонов 
(тиронинов), меланина

Триптофан Предшественник триптамина, серотонина, мелатонина, кофактора 
никотинамидадениндинуклеотида (НАД+)

Лизин Предшественник карнитина

Аргинин Предшественник оксида азота, креатина

Гистидин Предшественник гистамина

Аспарагиновая 
кислота

Нейромедиатор центральной нервной системы. Метаболит 
орнитинового цикла, метаболит цикла трикарбоновых кислот

Аспарагин Синтез N-связанных гликопротеидов

Глутаминовая 
кислота

Возбуждающий нейромедиатор. Предшественник -аминомасляной 
кислоты (ГАМК), тормозящего медиатора

Глутамин Транспортная нетоксичная форма аммиака

Кроме протеиногенных аминокислот важную роль в обмене веществ иг-
рают и некоторые непротеиногенные аминокислоты, например орнитин (, 
-диаминовалериановая кислота) и цитруллин (-амино--карбамидовалериановая 
кислота), принимающие участие в цикле синтеза мочевины; -аминомасляная кис-
лота —  продукт -декарбоксилирования глутаминовой кислоты, тормозной нейро-
медиатор, в качестве фармакологического препарата использующийся при лечении 
эпилепсии; -аланин —  структурный компонент важного кофактора реакций аци-
лирования НS-коэнзима А.

Номенклатура аминокислот
Для названий аминокислот используют 3 типа номенклатуры —  тривиальную, 

рациональную и систематическую номенклатуру IUPAC (табл. 2).
Тривиальные названия произошли в основном от исходных материалов, из 

которых они были впервые выделены; например, аспарагин (от лат. asparagus —  
спаржа), глутамин и глутаминовая кислота (от нем. das gluten —  клейковина), 
серин (от греч. seros —шелковичный червь, из шелка). Другие названия связаны 
с методами выделения: триптофан выделен при расщеплении белка трипсином, 
аргинин (от лат. argentum —  серебро) впервые был получен в виде серебряной 
соли.

Названия аминокислот по рациональной  номенклатуре получают, добав-
ляя приставку амино- к тривиальному названию карбоновой кислоты с указани-
ем положения аминогруппы по отношению к карбоксильной греческой буквой 
(, , , ). Большинство протеиногенных аминокислот являются производными 
короткоцепочечных насыщенных карбоновых кислот С2—С6.

Окончание табл. 1
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Но тривиальные названия аминокислот не дают представления о строении 
карбоновой кислоты и радикала, их необходимо знать.

Систематическая  номенклатура  IUPAС предполагает однозначное соот-
ветствие названия структуре соединения. Названия аминокислот производят из 
названия кислоты с приставкой амино-; положение аминогруппы указывается 
цифрой.

Чтобы дать систематические названия аминокислотам, необходимо выпол-
нить следующее:

1. Найти главную углеродную цепь —  это самая длинная цепь атомов углерода, 
включающая атом углерода карбонильной группы.

2. Пронумеровать атомы углерода в главной цепи, начиная с атома углерода 
карбоксильной группы.

3. Указать номер атома углерода в главной цепи, соединенного со второй обя-
зательной функциональной группой —  аминогруппой, и назвать ее.

4. Если имеются другие заместители, то указать номер атома углерода в глав-
ной цепи, у которого есть заместитель, и дать название заместителю. Если заме-
стителей несколько, расположить их по алфавиту. Перед названием одинаковых 
заместителей указать номер атома углерода, с которым они связаны, используя 
умножающие приставки (ди-, три-).

5. В конце названия добавить суффикс «-овая» и слово «кислота».
Обозначения  аминокислот.  Протеиногенные аминокислоты имеют 

трехбуквенное и однобуквенное обозначение на латинице. В русскоязычной ли-
тературе используют и трехбуквенные обозначения в кириллице. Однобуквенные 
обозначения используют исключительно для написания последовательностей 
аминокислот, пептидов и белков.

Особенности строения протеиногенных аминокислот
1. Протеиногенными аминокислотами являются только -аминокислоты 

(рис. 1).

Рис. 1. Строение -аминокислоты

Радикал є R–CH–COOH Ї -карбоксильная группа

-углеродный атом

-аминогруппа

NH
2

'

Фрагмент этой структуры, содержащий С-углеродный атом, связанный с ами-
но- и карбоксильной группами, является одинаковым для всех протеиногенных 
аминокислот, кроме пролина. Радикал (R) —  заместитель одного атома водорода 
у С-углеродного атома — является абсолютно индивидуальным для каждой ами-
нокислоты.

2. Все протеиногенные аминокислоты относятся к L-ряду, то есть 
-аминогруппа расположена слева от хирального атома С* (рис. 2).
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Рис. 2. Строение L--аминокислоты

Общие химические свойства аминокислот
1. Кислотно-основные свойства.
2. Образование пептидной связи.
3. Реакции аминокислот, характерные для -карбоксильной группы.
4. Реакции аминокислот, характерные для -аминогруппы.
Кислотно-основные  свойства  аминокислот.  Аминокислоты являются 

амфотерными соединениями, то есть вступают в реакцию и с кислотой и со ще-
лочью, что обусловлено наличием в составе молекулы одновременно кислотной 
(–СООH) и основной (–NH

2
) групп. В кристаллическом состоянии они существу-

ют в виде внутренних солей (биполярных ионов, цвиттер-ионов), образующихся 
в результате внутримолекулярного переноса протона от кислотной карбоксиль-
ной группы к основной аминогруппе (рис. 3).

Рис. 3. Образование биполярного иона

Ионное строение аминокислот подтверждается их физическими свойствами. 
Аминокислоты —  нелетучие кристаллические вещества с высокими температу-
рами плавления. Они нерастворимы в неполярных органических растворителях 
и растворимы в воде.

В водном растворе -аминокислота существует в виде равновесной смеси би-
полярного иона, катионной и анионной форм молекулы (рис. 4).

Рис. 4. Образование катионной и анионной форм аминокислоты

По теории кислот и оснований Бренстеда, кислотами являются все вещества, 
способные отдать протон, а основаниями —  все те, которые способны его связать. 
В водном растворе СООН-группа проявляет свойства кислоты, являясь донором 
протона и превращается в сопряженное основание -СОО-(акцептор протона).
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