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U3ONENLUUH

WU3OMNENLMH, 2-amMmnHO-3-MeTunBanepmaHoBas KUcroTa

[CH3CHoCH(CH23)CH(NH,)COOHI;

He3aMeHMMasn amuHokucrnoTa. B Buae L-usomepa BCTpeyaeTcsl BO BCEX OpraHM3Max B cocTaBe GernkoB 1 NenTuaos,
NPUCYTCTBYET B HEKOTOPbLIX aHTUBUOTMKAX (B T. Y. GaunTpauuH). Y pacTeHUA U MUKPOOPTraHU3MOB UCXOOHbLIM
coefiMHeHveM Ans GuocuHTesa M. cnyxaTt nupyBaT 1 o -keTomacnsaHas kucrnoTa. B npouecce katabonuama W.
npeBpalLaeTcs B aLeTumn- U CyKUMHWUM-KOA, KOTOopble BKIOYAOTCS B MPUKapboHOBbIX KUcIom Uuki. FeHeTny.
aHoMarnuu, CBA3aHHble C HapyLLeHneM npoLeccoB pacnaga M. (a Takke BanuHa v NeiuUmHa) u HakonneHnem a-
KeTOKMCIOT, MPUBOASAT K HapYLLEHWIO pa3BUTHSA FONIOBHOrO MO3ra, a Npu OTCYTCTBUM NEYEHUSI — K CMEePTU B paHHEM

Bo3pacTe.
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