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Annotatsiya: Fruktozani irsiy ko‘tara olmaslik — bu fruktoza almashinuvining
tug‘ma buzilishi bo‘lib, aldolaza B fermentining yetishmovchiligi bilan bog‘liq.
Natijada fruktoza organizmda to‘planib, jigar va buyrak faoliyatining buzilishiga olib
keladi. Ushbu maqolada fruktozani irsiy ko‘tara olmaslikning etiologiyasi, patogenezi,
Klinik belgilari va diagnostika usullari yoritilgan.

AHHOTaIII/HR HaCJ'IeI[CTBeHHaH HCIICPCHOCUMOCTD (1)py1(TOSBI —  OTO
BpO)KI[éHHOG HapyHIICHUC oOMeHa Q)pYKTOBBI, CBA3aHHOC C HCAOCTAaTOYHOCTBIO
dbepmenTa anpaonasel B. B pesynbrare pykro3a HakariMBaeTCs B OpraHU3ME U
BBI3BIBACT ITOPAKCHUC IICYCHHU U ITIOYCK. B craTbe PACCMOTPCHBI 9THOJIOTUA, ITATOI'CHES,
KIIMHUYCCKHUC IMPOSABJICHUSA )41 METOAbI IUArHOCTUKHA H&CJ’IGI[CTBCHHOIZ
HETIEPEHOCUMOCTH (PPYKTO3HI.

Annotation: Hereditary fructose intolerance is a congenital disorder of fructose
metabolism caused by a deficiency of the enzyme aldolase B. As a result, fructose
accumulates in the body and leads to liver and kidney damage. This article describes
the etiology, pathogenesis, clinical manifestations, and diagnostic methods of
hereditary fructose intolerance.

Kalit so‘zlar: fruktoza intoleransi, aldolaza B, irsiy kasallik, jigar zararlanishi,
metabolizm, gipoglikemiya.

Kirish: Fruktozani irsiy ko‘tara olmaslik moddalar almashinuvining irsiy
buzilishlaridan biri bo‘lib, autosom-retsessiv yo‘l bilan nasldan naslga o‘tadi. Ushbu
kasallik fruktoza metabolizmida ishtirok etuvchi aldolaza B fermentining
yetishmovchiligi  bilan xarakterlanadi. Natijada fruktoza-1-fosfat hujayralarda
to‘planib, jigar, buyrak va ichak hujayralarining shikastlanishiga olib keladi. Fruktoza
mevalar, sabzavotlar va shakar (saxaroza) tarkibida keng targalgan uglevod
hisoblanadi. Sog‘lom organizmda fruktoza fermentlar yordamida parchalanib energiya
manbai sifatida ishlatiladi. Ammo ferment yetishmovchiligi natijasida fruktoza
almashinuvi buziladi va organizmda zaharli moddalar to‘planadi. Fruktozani irsiy
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ko‘tara olmaslik odatda chaqaloqlik davrida, bola ratsioniga meva sharbatlari yoki
shakar qo‘shilgan ovqatlar kiritilgandan keyin namoyon bo‘ladi. Kasallikning asosiy
belgilari qusish, ich ketishi, gipoglikemiya va jigar kattalashishi bilan namoyon
bo‘ladi. Og‘ir holatlarda jigar yetishmovchiligi rivojlanishi mumkin. Mazkur
maqolaning maqsadi fruktozani irsiy ko‘tara olmaslik kasalligining kelib chiqish
sabablari, rivojlanish mexanizmi, klinik belgilari va diagnostika usullarini ilmiy asosda
o‘rganishdan iborat.

Asosiy gism: Fruktoza almashinuvi (metabolizmi). Fruktoza organizmga asosan
mevalar, asal va saxaroza tarkibida kiradi. Ichaklarda so‘rilgandan so‘ng fruktoza qon
orgali jigarga yetkaziladi. Jigarda fruktoza metabolizmi bir necha fermentlar
yordamida amalga oshadi. Avvalo fruktoza fruktokinaza fermenti yordamida fruktoza-
1-fosfatga aylanadi. Keyinchalik fruktoza-1-fosfat aldolaza B fermenti yordamida
glitseraldegid va dihidroksiatsetonfosfatga parchalanadi. Ushbu moddalar glikoliz
jarayonida ishtirok etib energiya hosil bo‘lishiga xizmat qgiladi.

Sog‘lom organizmda fruktoza tez parchalanadi va organizmda to‘planib
qolmaydi. Ammo aldolaza B fermentining tug‘ma yetishmovchiligi natijasida
fruktoza-1-fosfat parchalanmaydi va hujayralarda yig‘ilib boradi.

Kasallik etiologiyasi

Fruktozani irsiy ko‘tara olmaslik autosom-retsessiv yo‘l bilan nasldan naslga
o‘tadigan genetik kasallik hisoblanadi. Kasallik ALDOB geni mutatsiyasi natijasida
yuzaga keladi. Ushbu gen aldolaza B fermentining sintezini boshqgaradi. Agar bola ota-
onadan nugsonli genni olsa, organizmda aldolaza B fermenti yetarli migdorda hosil
bo‘Imaydi.

Kasallik kam uchraydi, ammo u bolalik davrida og‘ir metabolik buzilishlarga
sabab bo‘lishi mumkin.

Patogenez

Aldolaza B fermentining yetishmovchiligi natijasida fruktoza-1-fosfat jigarda,
buyraklarda va ichak hujayralarida to‘planadi. Fruktoza-1-fosfatning to‘planishi fosfat
ionlarining kamayishiga olib keladi. Natijada energiya almashinuvi buzilib, ATF
sintezi kamayadi.

ATF miqdorining kamayishi glikogen parchalanishini sekinlashtiradi va
glyukoza hosil bo‘lishini kamaytiradi. Bu esa og‘ir gipoglikemiyaga olib keladi. Shu
bilan birga jigar hujayralari zararlanib, gepatomegaliya rivojlanadi.

Uzoq davom etgan kasallik jigar sirrozi va buyrak faoliyatining buzilishiga olib
kelishi mumkin.

Klinik belgilari:

Kasallik odatda chagaloglik davrida fruktoza yoki saxaroza saglovchi ovgatlar
berilgandan keyin namoyon bo‘ladi. Asosiy klinik belgilar quyidagilar:

 Ko‘ngil aynishi va qusish
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* Ich ketishi

* Qorin og‘rig‘i

* Holsizlik

* Terlash

* Gipoglikemiya

» Jigar kattalashishi (gepatomegaliya)

Ba’zi bemorlarda sariqlik va vazn ortmasligi kuzatiladi. Og‘ir holatlarda jigar
yetishmovchiligi rivojlanishi mumkin.

Diagnostika

Fruktozani irsiy ko‘tara olmaslikni aniglashda laborator tekshiruvlar muhim
ahamiyatga ega. Qon tahlilida glyukoza miqgdorining kamayishi aniglanadi.
Biokimyoviy tekshiruvlarda jigar fermentlari migdorining oshishi kuzatiladi.

Siydik tahlilida fruktoza aniglanishi mumkin. Eng ishonchli diagnostika usuli
genetik tekshiruv hisoblanadi. Genetik tahlil orgali aldolaza B fermentini kodlovchi
gen mutatsiyasi aniglanadi.

Davolash va profilaktika

Fruktozani irsiy ko‘tara olmaslikni davolashning asosiy usuli maxsus parhez
hisoblanadi. Ratsiondan fruktoza, saxaroza va sorbitol saglovchi mahsulotlar chigarib
tashlanadi.

Bemorlar quyidagi mahsulotlarni iste’mol qilmasliklari kerak:

* Mevalar va meva sharbatlari

* Asal

* Shakar va shirinliklar

* Ba’zi sabzavotlar

To‘g‘ri parhezga rioya qilinsa bemorlar normal hayot kechirishlari mumkin.
Kasallikni erta aniqlash og‘ir asoratlarning oldini olishda muhim ahamiyatga ega.

Xulosa: Fruktozani irsiy ko‘tara olmaslik fruktoza almashinuvining og‘ir irsiy
buzilishi bo‘lib, erta aniglanmasa jigar va buyrak faoliyatining jiddiy zararlanishiga
olib kelishi mumkin. Ushbu kasallik aldolaza B fermentining tug‘ma yetishmovchiligi
bilan bog‘liq bo‘lib, fruktoza-1-fosfatning organizmda to‘planishiga sabab bo‘ladi.
Kasallikni aniglashda klinik belgilar, laborator tekshiruvlar va genetik tahlillar muhim
ahamiyatga ega. Davolashning asosiy usuli fruktoza, saxaroza va sorbitol saglovchi
mahsulotlarni ratsiondan chiqarib tashlash hisoblanadi. Fruktozani irsiy ko‘tara
olmaslikni erta tashxislash va to‘g‘ri parhezga rioya qilish bemorlarning sog‘lig‘ini
saglashda va asoratlarning oldini olishda muhim ahamiyatga ega.
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