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VLCAD
დეფიციტი

VLCADD თანდაყოლილი მეტაბოლური მდგომარეობაა.

VLCADD შეესაბამება ძალიან გრძელჯაჭვიანი აცილ-Coaდეჰიდროგენაზას
დეფიციტს

ძალიან გრძელჯაჭვიანი აცილ-CoAდეჰიდროგენაზას
დეფიციტი
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რა არის VLCADD?



არსებობს საკვების ორი ძირითადი
ჯგუფი, რომლებიც ორგანიზმს
ამარაგებს ენერგიით:

• ნახშირწყლები (სახამებელი და
შაქარი) - ენერგიის ადვილად
ხელმისაწვდომი წყარო.

• ცხიმები, რომელიც ინახება
სხეულში. ორგანიზმი მათ იყენებს, 
როგორც როგორც ენერგიის
რეზერვს.
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რომელი საკვები ამარაგებს ორგანიზმს
ენერგიით?



ნორმა

კანი

ცხიმი

კუნთი

როდესაც ორგანიზმში ნახშირწყლების
რაოდენობა იწურება, ენერგიის წყაროდ
გამოიყენება ცხიმის მარაგი. 

VLCADD-ის დროს, დარღვეულია ცხიმის
მარაგის დაშლა ენერგიის მისაღებად.
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VLCADD და ცხიმი



T T Y

I D S

სხეულის ცხიმოვანი მარაგი იშლება
ცხიმოვან მჟავებად.

4 Supported by as a service to metabolic medicine

ცხიმების მარაგის დაშლა ენერგიით
მომარაგების მიზნით



ცხიმოვანი მჟავები შედგება ნახშირბადის
ატომებისგან, რომლებიც დაკავშირებულია
ერთმანეთთან და ქმნიან სხვადასხვა სიგრძის
ჯაჭვებს.

რა არის ცხიმოვანი მჟავები?

C C C C მოკლეჯაჭვი

C C C C C C C C საშუალოჯაჭვი

C C C C C C C C C C C C C C გრძელი ჯაჭვი
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C

C C C

ცხიმოვანი მჟავები და ფერმენტი

ცხიმოვანი მჟავების ჯაჭვები იშლება პატარა
ერთეულებად ფერმენტების მიერ (რომლებიც
ქიმიური მაკრატლის მსგავსია). ეს
საშუალებას აძლევს სხეულს, გამოიმუშაოს
ენერგია იმ ფორმით, რომლის გამოყენებაც მას
შეუძლია.
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რა ხდება VLCADD-ის დროს?

VLCADD-ის შემთხვევაში იმ ფერმენტის
დეფიციტია, რომელიც ცხიმების მარაგის
ენერგიადგარდაქმნას უწყობს ხელს.

ამდროს ძალიან გრძელჯაჭვიანი ცხიმები ვერ
გამოიყენება ენერგიად.

პრობლემათავს იჩენს მაშინ, როდესაც
აუცილებელია ცხიმების სწრაფადდაშლა, 
როდესაც ენერგიის მარაგისდეფიციტია.



რა ხდება VLCADD-ის დროს?
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ავადმყოფობისდროს ან საკვების ნაკლებობისას შეიძლება განვითარდეს
ენერგიის ნაკლებობადა მავნე ქიმიური ნივთიერებებისდაგროვება, რაც
შესაძლებელია გამოვლინდეს სიმპტომებით:

• ცუდი კვება
• ზედმეტი ძილიანობა
• გახშირებული სუნთქვა
• გულყრა
• შაქრისდაბალიდონე სისხლში
• მოდუნება
• გადიდებული გული, არარეგულარული გულისცემა



თუენერგიისდეფიციტიუმართავია,  
შეიძლება გამოიწვიოს კომადატვინის
დაზიანება.
თუმცა, გახსოვდეთ, რომამისთავიდან
აცილება შესაძლებელიადროულიდა
სწორიმართვისშემთხვევაში.
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რა ხდება VLCADD-ის დროს?



ზოგ ბავშვთანდიაგნოზი შეიძლება დაისვას
მოგვიანებით

სიმპტომები:

• კუნთების ტკივილი, განსაკუთრებით
ვარჯიშისას.

• შარდის მოწითალო-მოყავისფრო ფერი.

10 Supported by as a service to metabolic medicine



Supported by as a service to metabolic medicine

მეტაბოლური კრიზისი

11

• მეტაბოლური კრიზისი იწვევს
VLCADD სიმპტომებს.

• იწვევს ენერგიის ნაკლებობასდა
ტოქსიური ნივთიერებების
დაგროვებას.

• ეს ჩვეულებრივ გამოწვეულია
ბავშვობის ინფექციებით ან
ვირუსებით, რაც გამოვლინდება
მაღალიტემპერატურით, 
ღებინებითდადიარეით.

• ეს შეიძლება გამოწვეული იყოს
ხანგრძლივი შიმშილით.

• აუცილებელია მეტაბოლური
კრიზისისთავიდან აცილება.



VLCADD-ისდროს სისხლშიდა შარდში
იმატებს სპეციფიური ქიმიური
ნივთიერებების (აცილკარნიტინები
დაორგანული მჟავები) რაოდენობა.
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დიაგნოზისდადასტურება ხდება
VLCAD გენში ცვლილების აღმოჩენით.

როგორ ხდება VLCADD-ის დიაგნოსტირება



უსაფრთხო შიმშილის
დრო

• უსაფრთხო შიმშილის დრო
განსხვავებულია ყველა
ბავშვისთვის

• მნიშნელოვანია საკვების
რეგულარულად მიღება დღისა
და ღამის განმავლობაში

• არ უნდა გამოტოვოთ
დაგეგმილი საკვები.
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ჩვილებში, მისი მართვა შესაძლებელია
საკვების გარეშე ხანგრძლივი პერიოდის
თავიდან აცილებით.

პერიოდი, როდესაც ბავშვს შეუძლია
საკვების გარეშე ყოფნა, ცნობილია
როგორც უსაფრთხო შიმშილის დრო.

ასაკთან ერთად უსაფრთხო შიმშილის
დრო იზრდება.

როგორ ვმართოთ VLCADD?



MCT

MCT  
OIL

ჩვილების სპეციალური
საკვები

დაბალი ცხიმის შემცველი
საკვები

MCT ზეთი საკვების
მოსამზადებლად ან MCT, 
როგორც დანამატი

რეგულარული კვება, მეტაბოლისტის
რეკომენდაციებით.
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როგორ ვმართოთ VLCADD?



VLCADD და ცხიმი

საკვები უნდა შეიცავდეს ძალიან
დაბალი რაოდენობით ცხიმს.

არ მიიღოთ საკვები, რომელიც შეიცავს
დიდი რაოდენობით ცხიმს: რძე, 
ცხიამიანი ყველი, ცხიმიანი ხორცი, 
კვერცხი, ნაყინი, ჩიფსი, შოკოლადიდა
ხრაშუნები.

MCT  
OIL
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ძალიან დაბალი ცხიმის
შემცველი საკვები

საკვები უნდა შეიცავდეს ძალიან
მცირე რაოდენობით ცხიმს.

დასაშვებია დაბალი ცხიმის შემცველი
საკვები, მაგალითან: უცხიმო რძე, ყველი
და იოგურტი, თეთრი თევზი, ხილიდა
ბოსტნეული.

LOW
FAT
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FAT FREE
cheese



VLCADD და ვარჯიში

მიზანშეწონილია მიიღოთ MCT, ან მაღალი შაქრის შემცველი საუზმე ან სასმელი

ვარჯიშის წინ. ეს უზრუნველყოფს ენერგიის დამატებით წყაროს.

MCT  
OIL
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საჭიროათუ არა საკვები მილი

VLCADD-ის ყველაზე მძიმე ფორმების მქონე ჩვილებში
შესაძლოა საჭირო გახდეს საკვები მილის გამოყენება, რაც
უზრუნველყოფს ენერგიის, საკვებისდა სითხის საკმარისი
ოდენობით მიღებას.

18 Supported by as a service to metabolic medicine



როგორ ვმართოთVLCADD ავადობის
დროს?

19 Supported by as a service to metabolic medicine

• ნებისმიერიდაავადებისდროს
ინიშნებაგადაუდებელირეჟიმი.

• ესუზრუნველყოფსენერგიასდა
ხელსუშლისმავნექიმიური
ნივთიერებებისდაგროვებას, 
რომლებიციწვევენმეტაბოლურ
კრიზისს.



დაიწყეთ გადაუდებელი რეჟიმი. მიიღეთ
გლუკოზის პოლიმერი.

პოლიმერი მიიღეთ რეგულარულად, დღე
და ღამე.

დაუკავშირდით თქვენს მეტაბოლურ
გუნდს დახმარებისთვის.

ავადმყოფობის დროს არ გამოიყენოთ
უშაქრო სასმელები.

20 Supported by as a service to metabolic medicine

როგორ ვმართოთVLCADD ავადობის
დროს?



ყოველთვის მიიღეთ დანიშნული
საკვები დადგენილი წესით.

თუ სიმპტომები გრძელდებადა/ან არის
შემაწუხებელი, დაუყოვნებლივ წადით
საავადმყოფოში.

დაუკავშირდით თქვენს მეტაბოლისტს.

ჩამონათვალი ავადობისთვის
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სისხლის ანალიზი ქიმიური
ნივთიერებების დონის
განსაზღვრისთვის

სიმაღლისა და წონის მონიტორინგი

ბავშვის განვითარება შეფასება

დიეტოლოგის მიერ დიეტის
შეფასება
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როგორიაVLCADD-ს მონიტორინგი?



ადამიანებს აქვთ დნმ-ისგან შემდგარი ქრომოსომები

გენები არის დნმ–ის ნაწილი, რომლებიც ატარებენ გენეტიკურ
ინსტრუქციას. თითოეულ ქრომოსომას შეიძლება ჰქონდეს რამდენიმე
ათასი გენი

სიტყვა მუტაცია ნიშნავს გენეტიკური ინსტრუქციის შეცვლას ან
შეცდომას

ჩვენ განსაკუთრებულ ქრომოსომებს მემკვიდრეობით ვიღებთ დედის
კვერცხუჯრედისგან და მამის სპერმისგან

ამ ქრომოსომებზე არსებული გენები ატარებენ ინსტრუქციას, რომელიც
განსაზღვრავს მახასიათებლებს, რომლებიც მშობლების გენეტიკური
მასალის ერთობლიობაა.

ქრომოსომები, გენები, მუტაციები
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VLCADD თანდაყოლილიმდგომარეობაა., შეუძლებელიარაიმეს
გაკეთება, რომთავიდან ავიცილოთმისი განვითარება.

ყველას აქვს წყვილი გენი, რომლებიც ქმნიან აცილ-Coa 
დეჰიდროგენაზასფერმენტს. VLADD-ითდაავადებულბავშვებში
არცერთი ეს გენი არ მუშაობს სწორად. ბავშვებითითოეული
მშობლისგანმემკვიდრეობითიღებენ VLCADD-ის ერთდაზიანებულ
გენს.

VLCADD-ითდაავადებულიბავშვების მშობლები არიან ამდაავადების
მტარებლები.

მტარებლებს არ აქვთVLCADD, რადგან წყვილიდან ერთი გენი სწორად
მუშაობს.

დამემკვიდრება
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დედა არის
მტარებელი

ქალის
კვერცხუჯრედები

მამაკაცის
სპერმის
უჯრედები

მამა არის
მტარებელი

დამემკვიდრება— აუტოსომურ-რეცესიური (VLCADD

მტარებლები)
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შვილი არ
არის

VLCADD-ის
მტარებელი

შვილი
არის

VLCADD-ის
მტარებელი

დაავადებუ
ლია
VLCADD-ით

დედა არის
VLCADD-ის
მტარებელი
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მამა არის
VLCADD-ის
მტარებელი

დამემკვიდრება— აუტოსომურ-რეცესიური (VLCADD

მტარებლები)



როდესაც ორივე

მშობელი მტარებელია, 

თითოეულ ორსულობაში

რისკი ასეთია:

25% შანსი

(4-დან 1) VLCADD

50% შანსი (2-დან
1), რომ ბავშვი
იყოს VLCADD-ის
მტარებელი

25% შანსი (4-დან 1), 
რომ ბავშვს ჰქონდეს
ორი მოქმედი გენი და
არ იყოს მტარებელი
ან ჰქონდეს VLCADD

27 Supported by as a service to metabolic medicine

მომავალი ორსულობა



VLCADD არის საკმაოდ მძიმე მემკვიდრეობითი
მეტაბოლური დაავადება, რომელიც მართვის გარეშე
იწვევს სიცოცხლისათვის საშიშ გართულებებს.

ავადმყოფობის დროს აუცილებელია გადაუდებელი
რეჟიმის საკვების/სასმლის დროულად და სათანადო
რაოდენობით მიღება და შიმშილობის დროის
მაქსიმალურად შემცირება.

მძიმე VLCADD-ის მართვა შესაძლებელია ცხიმის დაბალი
შემცველობის დიეტით, MCT-ით და რეგულარული
კვებით.

VCADD –ის მქონე პაციენტებისთვის საჭიროა
ნორმალური, ჯანსაღი და აქტიური ცხოვრების წესის
დაცვა.
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მთავარი გზავნილები



ყოველთვის დარწმუნდით, რომ საკმარისი
რაოდენობით გაქვთ გლუკოზის პოლიმერის
ვარგისიანი ფხვნილი.

სიცხის გასაკონტროლებლად ყოველთვის იქონიეთ
სიცხის დამწევი საშუალებები.

ხელმისაწვდომად გქონდეთ მეტაბოლური გუნდის
საკონტაქტო ინფორმაცია.
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მთავარი გზავნილები



British Inherited Metabolic Diseases Group

www.bimdg.org.uk www.galactosaemia.org

ბროშურა შექმნილია BIMGD - ბრიტანეთის
თანდაყოლილ მეტაბოლურდაავადებათა

ჯგუფის მიერ.
ქართულად ითარგმნა GSIEM 
საქართველოს თანდაყოლილ

მეტაბოლურ დარღვევათა საზოგადოების
მიერ. 

www.gsiem.ge 

http://www.bimdg.org.uk/
http://www.galactosaemia.org/

