
��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
���



��������	
��������
��	��
����
�
��
������
���
	�
�

�
���������
��������������
���������������
��
� �
��
��
� �����
�!��
�
�

�����
�
�������������
�!�"�����

�
��
�������������#��������������
�����������
 ������
��������$��������

��
!����
�%�

�&� ������������ �����������
�����������'
�#��
������������ �������� !�� �(�

���� "�#$���� !�� #��������
��)����������
���
���!�
�
�����
�#�� !����
�

����
������
�$���������

*&� 
��#��������������� #�$
�����
�������������������
�!��
�
����+���
�� ��
�

��!�
�
�����
���

,&� �������������
����������
��������� $��%#�� %�������%&� $��!�������'� ��

�
�
���
�$���������
��
��
������� �������������	��
 �-
!�.�
�
����

�����������	
 #��
�!����������
�
��/��
�
������
�01#�)�������� ����������

���������

2&� 3��4
������� �����(����� ����$��#����� ��

��	�	���	�����
�����)
	��
���������*���+,������ �����

�

���� �������������	��
 �������
����
��
��
�$��������
�����
����� +
�

��
!����
#��
���)�������������
����(�������
��(� 
� ���
���



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
�*�



�
��"��
���������������������
�����������5�6�
�� �-,7�8�91#�
���$����
����
��2�

8�
��-�:�8�1�)�����!��������"��
��������
��� ������ ���
�������
�!������

����+�
���

��
�������������
������
 !�
�������� ��������� "#�
���	����� 
� $%
&'
������ 
(��
�)�)�
*�+


,����)
����-���)
 �����	
�����	������ .
"�����++���/�*)
�)�)
&!+�)$
��
!��
!��*�*
*�


�����0)%


�
���$����
����
�����������������+
����
���� 
��"��
������������������
���#�

 ���
�������
�!����(�����+�
�#��
���
�������
�� ���������������
���������
��

���
����
#�)������"�������������������
�������� ����
��
��#��������������
���#�
�

��$����
������� ���
�������
�!����(��
������+� 
�#������������
��
���
���(���


�����
����$���
��
���
� ���
������'����#������ ���������-���+������

������
1����������*����
��
;�(�������������� � ���
�
��������


���"��
�
����<����
��
��3�+����#������������� ��
�����������
�����������

.����
����+
��������
������������������=�#� ���#��������)���
�.��������

�������
������ �������������	��
 �������������
�����.����������+
���

��������������������#�)��������
���������� �������+
������$�����#�

�������������!����
�������
�
��

=����� ��!��
�������
�����:>8���������
�������! ���������������.
����

���!����!����
'���
��
�����������
����%�


1 �� �$ �"� $������ �?��>>�>>>�8�
��-@�2*>�>>�8�1��

!1 ��������� �-�������
�����������
��1�?�*A�>>>�8�
��-@��>>�> >>�8�1��

�1 ��#$&"��� �-���+�������
�������
#��������
��
�������� + �
���(�

�4�����1�?��<>>�8�
��-@�*�A>>�8���

�1  ��#$��� �-�����������
�
1�?�2>�8�
��-@��:>�8�1��

���� �������������	��
 �������
�#������ ��!��
�������
�����:>8����� ��#�


������������B����������������
���C���
�����
� �
����
�������+
���
!����
�

�!������.����������������������� 
!�+
���� ��AA8�������.
����

C����
��
�����������������-(��
�������
���!�1#�� �� ��!��������!�.�.��������

���������+
�����
��������D�
��
��
�������������� �� �������������	��
 #��
�

����.�.���
���
(���������������������
����
�� �.
��
����
�
�#�������������

�������������
����"������
����



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
�,�



=�������
�+$���#����� �������������	��
 ���
�����
������������
��
�������


������������
�������
������
�
����������
�� 
�� 
�$���
�������
�����!������

��
�
�)������
��������
�����������.���������� 
����
�������
����
�
��

-
���������1����������
���
�
�����
��+�����#�
 ��
��
������(#����
�����

������#���.����
��������������������
���� 
��
��� �
�������
���
�
�
����
������

�)���������������������

�
�"��
�����
��
��
�
���
����
�����
�����+
��� �����
���������
���)��
���

�
��$�����������.��������
��
.������
����
���� ��
���������
.�+
����!������

���
���#����������)���������#���
��
.������� ���
�����
�������
��
�

���+
��
�
���
�� 
�
E
����������
�����.������ ��������������

�������������	��
 ��

�
-+�����������������	)��,�
*���
	
������
��	��
� ���
�
�

�
��+���������������������
����(�����"��
�����-FG �"��
����1���������������.������

�
�FG�"��
��������������������
�������.��������� �������
��$�����������

���'�������
�������
���.
������
!����
����H
� ���IJ�3K#���(����
!�������

������4
�
���
.����������������������+������-���� �������������������
�!�"+��������

�������� ��
�����
 1��=���)��
#��
�FG�"��
�������
���������.
��
�� �
�
�%�

��G =����������
������"��
��
�
�����������������!��� �
���

*�G =����!����
���� ���
�
��
�
�������������������� ����"+���#�$���������

���������
��� �������

,�G =��
��� ������"��
�
�����
��

2�G �
�����
������������
�����J�����
G3��
�
�$� ��
�������������
�%�

3����IJ�3#�(������������
�����������������
�!���� �����������=���������

-�
�
����
�,1�������� 
��
�)����������������� 
�������
��$���
���

����
�����
����IJ�3��

��
��	��
����
�
�
��+����������.	��/��0��	1�	)� ������
�

�	��
����
�
2�����
�����3	���
������������	.��	�� ����	���






��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
�2�



�

� � �	����������	

�
��+���������������������
������.����
������ ����������.����
��
�FG�"��
�������

=����������������
������
���������
������(��
�� ����#�$���������������������

���
�
�!��
����=���
�!������������#��� ���
�
� (��������.
���#����
�
��

"
��
������.��
��
��
�����
�FG�"��
����#����� �#�,L*L���

�

�



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
�A�



�

�

�	��
�	)������*�	��
��������	�������	������	��
�
�� ������	�
�

�������
���������������+������������
��������� � 
��
����$���
���

���
�������������J�����
����������
!���!�!����� 
�
�)�����
��
!���!���
�

��
.��������������������
���������
���������� �� 
�� �������
��� 
��
��������

��
������
� ����������������
�"�����
�$+����G)� +���
%��������
�����������#���

��(�#�������������������!��#� 
��������!����
�� ���
�
���������������
��
�

����
�����'���
���������
���!���
�����
���
�� �!���
������������
������

 +�
���
��
����������������#�
��������������
� �.�+���
�!���
�#���������

����
�
���=���
�����
#�������
�������������� ���
�������������������
�� 
��
�



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
�<�



�
�����$���#� 
������$
���!��)���
�����
�
���
 �������
�#�)���� 
��
����

�����������
����
#����
����.
��
��
!�����
������ ��������
��C���!����
�

�$���
�� �����
���.�����
�������$
!���
���
�� 
����
����$���������
���

!���
��#�
�
���������$��
��.
���
����
�������
 �
��� ��#�������������+���
�)��

��������
���
����
�-��������#� 
����	
 #���
�
1����������
��
�"���
�����

 ��� 
��
�,>����
������

�

�
�����
�
������
�
�������
�������
��"�����
���
 �������
�� �������
������

���
�����������������������
����(��������#�)�� ����������
��������
���
�
����


!�����������
���!�
�
���
������
����
�������
�� )���
���
��������������
�

�����
��������
���

��
���	�	���	4�	��
�
����/
	����	.������
�����1�
 ������

�����������	��������
�4�+��
���������������	���
� 	����



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
�:�



����
���

�	
� 
��

�
�

�

=���������������
�������
��)���
���
�������� ������
������
��������
�#�����

���
���������������G�������
��
��
����������� �����
����(�����
�������������M�
�

.���������
���#��������
�����������#�'�����
��� �����+������(�����+�
�#����$
��
��

���
��+���
������������+�
�������
�
�� ����	����	��
 #����������������

.
��
!���������7>���(�A>>����

���� ����	����	��
 ����������������
��������
������������(#����� ����������

���������������
�#� ��	���	��	���������� ��

���� ����	����	��
 ����
��
��
��
���#�
���
.�����������
����$����� ��M�
�.�����
�

�
���#�������
���������/��������+�
G���
�
0� �����������
���!�
�
�����
��

������
����������(���������#�����������
�
���� .
����
�������������(���%�

���������
����(�����
������������=����
�$���
���� ������
��
.�
���
���!�
�
�

����
�#��
�
��G�������
������
�.���������
���� �������������������������

���
����������������������������
���������� ��������%�

�&� =������
���������%���
��
��
�� 
��
����
���
���
 ����
����������������

��
��������
�#���'
�������!������

*&� =���������������-�����
������'����������
�1%���� ��
�
��HFG�"��
����K�

�
�
�������������+
��

JNO�PN���=��	=�3QN�RC	N��=��NC�SJR�NC�DP3CNC�

�
�����
�����������
������
�����
����������
! ����������������������
����

���
�T3����IJ�3G�
�!�"��
�
U��=��
�����
��
�
��� 
�����������
!���-�
�
�

�����
��1����
��+���������������������
������� ���������������#������
���
�����



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
�7�



�� ���	�����	� #��
��������
�)��
����
��
�����
���������������� ��
�!����
��
�

�
��
�����������
����������������

�
�
���.��
����T3����IJ�3G�
�!�"��
�
U�������� ���
�
���������
���

���������������
������)�����������
����
��
� ���'���
�(��������
�
�����

�����E
��%�  ��#� �� �-������
�����
��+�����1#� "�#$�"&� �-�����������
�FG

�"��
����1;�(��
� �!����� �� �-$
.���������
�����������1��N��
���������
���
� !����

�����$����������$��
��.�����!����!
�
���/��� �������� �
 ����������0��3�+#���

$ ����� ��������
��
�
���.��
�����
��
�!�"��
�
;��� ���� � �5�� �(��� ��� #�

�� �!���
�
���.��
���
�!�"��
�
��

�
�
���
����������������������
#��������������
 ���
�����
��������

��
!����������������������
����������
������%�

 ��"#��$ &��� ��6� $� %��
�$��$����
��������
�T3����IJ�3G�
�!�"��
�
U�

��
���.
����
���.��
����������
;������
�������$� �$����
������
���.
����


���.��
����������
���
�$��$����
���������������
 ����������- 
����� 1�

���
�����
� ��	�����������
������������������� �-3	�8#�8#��� ����
� 1�

�
�����
��
� ����	!���
� ��������
�����
���.����
���$��$����
��������
�


����� �-���
����
� ��	������"	
"���
��#� 1��
���
��
�
���.��
�������
�
���

�
�T3����IJ�3G�
�!�"��
�
U��=�����
#��
�
���.��
�� ���
��
�!�"��
�
����
�
�

���������������
�
���.��
����
��.
����
����� �����
��- �� � �(�

��	������"	
"���
��#� 1���

�
�
���.��
�����
�����
� �� � �-)���
�
���
��
�$��$����
��������
�

����	!���
� 1�����������
����������.�������!����!����
!�� ���#�������


���.
�������3���-���������
��������������$��$
�� 1����
���.
�������3	��

-��
�����������(����4�������������$��$
�������� ��!��1��=��������#�

���#�)����� ������������	�����$ ���������������%����&����	!���
 �'������������

�����	��
	����������	����
�
 ��

�
�� �����
���
�
!����
��-����
���#�
���
���
1��� 
���.
���
�����������#�

�
�������������
������!
�
���$
.��
!�� 
��
��
�� ����������

O�����
!������������!����!��)�������
�'��� ���$�����
��������
#����

��!�� �� � �����!���
� ��	����������
��#� ��



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
�5�



�����������
������

�� �

��

�

�

�

��

�

�

�����������
��������

�� �

��

�

�

�

�� �

�

�

�� �

���

��

� � �

����� ��	�
���!"��"
�!�� 

�

 ��"#��$ &����$�� %��
�����
�T3����IJ�3G�
�!�"��
�
U��
�!������
�� �.
#���

�����
���������#���������
������ � �#�������
��� �.�������
����
�

�� �!���������
�����
��
��
�
������
� "	
"	������(� �-.���+��
$�
������1��

�
� ����	!���
� �����
�����+�
����������
� 	��������� ���
����������
�

����
������������
��������
�������$��
��
����$��� 
�������
���
��
����
�

����+�
�-�����#��
���������������
��
�����
��� �!����
���������
�1���
�

�������
�����������
������.
�
���
�����
������ ��!����
���� ��������	� �

(� �$ �����
!���
���#������#���
���� 
(�"���������� 
���������

����������
�!����-
�����1��
�
��
�������������=� �$�����������
���

-�����
����
������$�������
� "	
"	������(� ����
� ����	!���
� 1#���

�����
��
���������
��.
�
��������
������� ����������	� #���(�����.���

�����.
������
���� 
(����"���������������
���� ��
����������

����������	� �
��
� ����	!���
� �����$��
��
����$���
�������
���
��
����
�

����
������������������
����
��
�)�������
��� �
���������� ������	 ���
�

�����'��
�������������$�'
���
����� 
�(��� 
�������
��������
�


���.��
����������
����
�T3�����IJ�3G�
�!�"��
�
 U���

�



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
��>�



 ���$���!�����! ��� %����
�����
(������
���.
��
�
���.��
���������� 
����
�
�

������
����������-�����������
���������
��
(���
 ���.��
���� �����
��

���������
����(�
���
���
1#������������
������� 
��
(���FG�"��
�������

�������������
�����

�
��������
#������������
���#��� �!��
����������� ��������
��
�
���.��
��

���������
���

=�����	�����	� �-������������
��
�������
�
���
�
������
� ����	!���
� 1���

 
��
����������.
�
���������
��������
����
 !���
���������
��

���!����!����=�� ���	�����	� ��� �!��
�����
� �������������������
"���
��) #�

������
!�������
����������������������
����
�� 
��
���������������
��

-�������������
���� 
��������
�����
��
�������� �������
���
�
����FG

�"��
����1��=���$������� ���	�����	� ���!���
� �������������������
"���
��) �

��.�����
�����������������$��
��.���������
�� ��(��4�����#��'�����)��

������
��
�
���
�� ����
� ����������
�����������
�����=��������'����#��
�

T3����IJ�3G�
�!�"��
�
U���������
�����������
 �����
������

�

=��"���������
���
��#���
����
��������
�
����
 ����
�!� ���
����(�

��!������
�
���
����
��
����
�����������$��
��.� ����
���������
������

�� ��������	������	!���
� �(� *���	����
	�
������
� ��=������
�
����
���

�	���	�����������	 ��

������	�	�����������
�������������	��
����
�
��� �������

��������	1���
����������	.��	������	���

�������������
������
���.
�����
���!�
�
�������� ���
��"���
#��������"��
��

HFG�"��
����K����
��
���������������
���

VJ��������
��
��
.�
���
���!�
�
�����������
����� ����������
�������
��
�

�
��
W%����������������������
����
��� ����X���� �����#��
��
������
��������
����

�����������.
��
���
�
�#�)��
����������%�

 =��������
���������
��$�����������������C�� ��
����IJ�3#�
��������

 ����"�������
��
������
��
�
�$���
��
����G�
����� �
��=��
��
��������������

���������
����������
�
���
�
�������
�����
�
��� 
�
����
���!�
�
�



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
����



����������
�#��
�� ������������������
"���
��) �-������
�
��
�!���%�

����������������������
"���
��) 1��

 �
�
����
������
�����.��
���������������
��
��
 ���������������
��

���
�����
�����
#���
�����
�
��

 M�
�.���
�
����
������
� 
�����
������
��
����� ����������
�#���������

���
��������
����
������
���
������
���
#�$������ �������.��


����IJ�3��=��
��
���������
�
���
������
��
����� �
G
�����
��$�
�
GRR�

-�
������
G�
��������
��$�
�
GRR1���=����������H ��
��$����
����������


������������������
��� ������
����������C����J �����
G3K���

�����������
������$
.��
!���C����!
���#��
��� ���
�����)����!����

����
��
��������
���"��
�
��#��!����
���
���� ���X�������������
�

�
������
�)�� 
��$
���!����
����.
�
������
����� �
�#��������
�
�����
�

�
(��+
�������
��� ����(������������=��������
 ������)����������
��

����
��$����
������
��/NG
����0����
��
����� �
��
�"������
�����

�.
�������������)���
��
���������
����
��
�� �
�.�����
����$�������

 �
���
�����
�
����
���!�
�
�����������
���.��. �
���
��������������

�
�
�������'����������$�����������
������
���� �������
����
���.
����
�

�
��
���������������
���3�+#������
����
��������
� ��
����
������
����
���

�
��
���������������
�#����
��������
����
������
� �
��
�����������

C� 
����������
���
������������
���!��
��
�� $������
�#�!����� ��������� #�

������������������
"���
� �-)��� ))1�(�����
�	��
� ��

�
������
�+
�������$������
��� ��������� �
$��
����!�������
���4�����#����
����

(���E��#��
�������
��
���
����.
��
!������!����
 ��������
����
�������
��)����

.��
$��
�
�����!����
��������
����
�����'���� ���$+������������
���

���!
!��������
�������$������� ��������� ��=����
�������
�#�����������������

��
�������
��
����
�H������7�(��>����������� 
�!���K��������$������

�����
�������
�����������
#�����������
���
� ��������� �������������
�

��
������
���
���������������������
�����'���� ���$+����������
������������#�

������
�����������������
�
�
��������������! ����
�#�
�����������"��
������

���������
�������
��
��
��
�HY�>�����������
�!�� �K��



��������	��
��
��	
����	
���	�	

������	
��	��	




���������	
�������������
��
�
��
������������
����
��
��
��
�������
�
��
���
�
�� �
�� �����
��*�



CO2
N

H3C
OH

H
CH3

H3C

CN
H3C

OH

H

CH3

H3C

O

O
C

CH3
O

Acil ~~~~CoA CoA

CN
H3C

OH

H

CH3

H3C

O

O
C

CH3
O

CO2
N

H3C

OH

H

CH3

H3C
Acil ~~~~CoA CoA

CARNITINA ACIL-CARNITINA

ACIL -CARNITINACARNITINA

TRANSLOCASA

[1]

[2]

[1]: CARNITINA-ACILTRANSFERASA-I
[2]: CARNITINA-ACILTRANSFERASA-II
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