


  )نقطة 13(التمرین الثاني 

ً في العضویة     ً ھاما التي تحدث ) الھدم والبناء( ض فھي تتوسط كل تفاعلات الأی ،تلعب الإنزیمات دورا
  :نقترح علیك ھذه الدراسة  ھذه الأھمیة ولتحدید، على مستوى الخلیة

الذي تتمثل الأول الغلیكوجین من النمط  الموالید الجدد من مرض تخزینیعاني بعض  :الجزء الأول
  .وقصور حاد في نسبة السكر في الدم) زیادة حجمھ(أعراضھ في تضخم الكبد 

  .على مستوى الخلایا الكبدیة لشخص سلیم لغلیكوجینا) ھدم(بعض تفاعلات أیض ) 1(تمثل الوثیقة    

  

  

  

  

  

 

  

 

 

1-  ً ً إشرح طریقة تحریر الغلوكوز ) 1(معطیات الوثیقة  علىإستنادا            ثم ،من الغلیكوجین في الدم إنطلاقا
 .G6- PhosphataseCالتفاعل الذي یحفزه إنزیم برسم  نمذج

ثم إقترح ثلاث فرضیات تفسر یھا سبب ،  الأول علل أعراض مرض تخزین الغلیكوجین من النمط -2
  .المرض

أجریت دراسات على الخلایا الكبدیة للموالید المصابین بھذا من أجل تحدید أصل المرض  :الجزء الثاني 
  :المرض نستعرض بعضھا في مرحلتین 

  عینة مختلفة من الخلایا الكبدیة المستخلصة من موالید مصابین بھذا 100إستعملت فیھا :1المرحلة
بالغلیكوجین المشع ثم تمت  حیث تم حضن الخلایا في وسط فسیولوجي مناسب وحقنھا، المرض 

النتائج المحصل علیھا  ،معایرة المركبات التي تظھر في الھیولة وتجویف الشبكة الھیولیة الفعالة
  .  .)2(الوثیقة من ) أ(الجدولمدونة في 

  في الألیل المسؤول عن تركیب مقارنة تتابع النكلیوتیدات  تبإستعمال تقنیات خاصة تم :2المرحلة
لدى مولود سلیم والألیل المسؤول عن تركیب نفس الإنزیم عند مولود  G6- PhosphataseCإنزیم 

، سل الببتیدیة الناتجة عن ترجمتھاوكذا السلا، الأول مصاب بمرض تخزین الغلیكوحین من النمط
  ). 2(من الوثیقة ) ب(نتائج المقارنة ممثلة في الشكل 
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الموجودࢫࢭʏࢫغشاءࢫالشبكةࢫ Tفوسفاتاز6تجوʈفࢫالشبكةࢫالɺيوليةࢫالفعالةࢫعنࢫطرʈقࢫإنزʈمࢫغلوɠوزࢫفوسفاتࢫإڲʄࢫ6ينفذࢫالغلوɠوز 

المتواجدࢫࢭʏࢫغشاءࢫالشبكةࢫࢫCفوسفاتازࢫ6فوسفاتࢫبواسطةࢫإنزʈمࢫغلوɠوزࢫ6يتمࢫنزعࢫالفوسفورࢫمنࢫالغلوɠوز ࢫ- .الɺيوليةࢫالفعالةࢫ

  . ࢭʏࢫتجوʈفࢫالشبكةࢫالɺيوليةࢫالفعالةࢫالɺيوليةࢫالفعالةࢫوتحرʈرࢫالنواتجࢫالغلوɠوزࢫوالفوسفورࢫالمعدɲي

المتواجدࢫࢭʏࢫغشاءࢫالشبكةࢫالɺيوليةࢫࢫT2يتمࢫنقلࢫالغلوɠوزࢫإڲʄࢫɸيوڲʄࢫاݍݵليةࢫالكبديةࢫومٔڈاࢫيحررࢫࢭʏࢫالشع؈فةࢫالدموʈةࢫع؄فࢫالناقلࢫࢫ-

  .الفعالةࢫوغشاءࢫاݍݵليةࢫالكبدية

  .PhosphataseC -G6التفاعلࡧالذيࡧيحفزهࡧإنزʈمࡧ: نمذجةࡧ-

 

  أنࡧ) : 1(يȘب؈نࡧمنࡧخلالࡧالوثيقةࡧࡧ:כولࡧȖعليلࡧأعراضࡧمرضࡧتخزʈنࡧالغليكوج؈نࡧمنࡧالنمطࡧࡧ-2

  .Șيجةࢫعدمࢫتحللھࢫنʇعودࢫإڲʄࢫتراكمࢫالغليɢوج؈نࢫالكبديࢫ) : زʈادةࢫݯݨمھ(تܸݵمࢫالكبدࢫ* 

  . الغليɢوج؈نʇعودࢫإڲʄࢫعدمࢫتحرʈرࢫالغلوɠوزࢫالكبديࢫࢭʏࢫالدمࢫلعدمࢫتحللࢫ:قصورࢫحادࢫࢭʏࢫɲسبةࢫالسكرࢫࢭʏࢫالدم*

  .إق؅فحࡧثلاثࡧفرضياتࡧلتفس؈فسȎبࡧالمرض* 

  .فوسفات6الذيࢫيحللࢫالغليɢوج؈نࢫالكبديࢫإڲʄࢫغلوɠوزࢫࢫࢫإنزʈمࢫالغليɢوج؈نࢫفوسفورʈلاز توقفࢫɲشاطࢫ: 1ف

  . فوسفاتࢫإڲʄࢫتجوʈفࢫالشبكةࢫالɺيوليةࢫالفعالة6الذيࢫʇعملࢫعڴʄࢫنقلࢫالغلوɠوز ࢫ Tفوسفاتاز6غلوɠوزࢫخللࢫࢭʏࢫوظيفةࢫإنزʈمࢫ: 2ف

فوسفاتࢫإڲʄࢫغلوɠوزࢫوفوسفورࢫمعدɲيࢫࢭʏࢫتجوʈفࢫ6الذيࢫيحولࢫالغلوɠوزࢫࢫCفوسفاتازࢫ6إنزʈمࢫغلوɠوزࢫȖعطيلࢫأوࢫخللࢫࢭʏࢫɲشاطࢫ:3ف

  .الشبكةࢫالɺيوليةࢫالفعالة

  :اݍݨزءࡧالثاɲيࡧ

يمثلࢫاݍݨدولࢫنتائجࢫمعايرةࢫالمركباتࢫالۘܣࢫتظɺرࢫࢭʏࢫالɺيولةࢫوتجوʈفࢫالشبكةࢫالɺيوليةࢫࢫ:) أ(تحليلࡧمقارنࡧلنتائجࡧاݍݨدولࡧࡧ-1

  :ݍݵلاياࢫكبديةࢫلمواليدࢫمصاب؈نࢫبمرضࢫتخزʈنࢫالغليɢوج؈نࢫمنࢫالنمطࢫטولࢫحبثࢫنلاحظࢫࢫالفعالة

  .منࢫالعيناتࢫالمدروسةࢫيظɺرࢫالغليɢوج؈نࢫالمشعࢫࢭʏࢫɸيوڲʄࢫاݍݵلاياࢫالكبديةࢫ% 20و% 80ࢭʏࢫ* 

بʋنماࢫ، فوسفاتࢫالمشعࢫࢭʏࢫɸيوڲʄࢫوتجوʈفࢫالشبكةࢫالɺيوليةࢫالفعالةࢫلݏݵلاياࢫالكبديةࢫ6منࢫالعيناتࢫالمدروسةࢫيظɺرࢫالغلوɠوز % 80ࢭʏࢫ* 

  .فوسفاتࢫࢭʏࢫالɺيوڲʄࢫوʉغيبࢫࢭʏࢫتجوʈفࢫالشبكةࢫالɺيولية6منࢫالعيناتࢫيظɺرࢫالغلوɠوز % 20ࢭʏࢫ

 *ʈࢫوتجوʄيوڲɺࢫالʏلࢫالعيناتࢫالمدروسةࢫࢭɠࢫʏوزࢫالمشعࢫࢭɠنعدمࢫالغلوʈيوليةࢫالفالةࢫوɺفࢫالشبكةࢫال.  

فوسفاتࢫإڲʄࢫغلوɠوزࢫوفوسفورࢫمعدɲيࢫعندࢫɠلࢫالمرعۜܢࢫلوجودࢫخللࢫࢭʏࢫɲشاطࢫלنزʈمࢫالمسؤولࢫ6وɸذاࢫيؤكذࢫعدمࢫتحوʈلࢫالغلوɠوز * 

 .فوسفاتࢫي؅فاكمࢫ6ماࢫيجعلࢫغلوɠوز عنࢫɸذاࢫالتحوʈلࢫوɸوࢫࢫ

לصابةࢫبمرضࢫتخزʈنࢫالغليɢوج؈نࢫمنࢫالنمطࢫטولࢫناتجࢫعنࢫخللࢫࢭʏࢫɲشاطࢫإنزʈمࢫأثناءࢫإماɸةࢫالغليɢوج؈نࢫالكبديࢫإڲʄࢫ :לستɴتاج

  الغلوɠوزࢫ
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عندࢫمقارنةࢫتتاȊعاتࢫ) :2(بإستغلالࢫمعطياتࢫالوثيقةࢫ: استدلالࡧعلميࡧللمصادقةࡧعڴʄࡧالفرصيةࡧالܶݰيحةࡧ-2

  عندࢫالطبيع CبدلࢫTالنɢليوتيدةࢫࢫ83طبيڥʏࢫوالمرʈضࢫنجدࢫࢭʏࢫأليلࢫالمرʈضࢫالثلاثيةࢫالنɢليوتيداتࢫوتتاȊعࢫטحماضࢫכميɴيةࢫللمولودࢫال

  .ArgبࢫCysنتجࢫعنھࢫȖغ؈فࢫاݍݰمضࢫכميۚܣࢫ

ࢭʏࢫכليلࢫالمع؄فࢫعنࢫࢫcبࢫTالنɢليوتيدةࢫࢫ83أذنࢫسȎبࢫمرضࢫتخزʈنࢫالغليɢوج؈نࢫمنࢫالنمطࢫטولࢫɸوࢫطفرةࢫإسȘبدالࢫࢭʏࢫالثلاثيةࢫࢫ-

Ȗغ؈فࢫالبɴيةࢫالفراغيةࢫلɺذاࢫלنزʈمࢫوفقدانࢫࢫɲسȎبࢫࢭArg ʏبࢫࢫCysمماࢫأدىࢫإڲʄࢫȖغ؈فࢫاݍݰمضࢫכميۚܣࢫࢫ،Cفوسفاتازࢫ6إنزʈمࢫغلوɠوزࢫ

  فوسفاتࢫاڲʄࢫغلوɠوزࢫوفوسفورࢫمعدɲيࢫ6خاصيةࢫالتحف؈قࢫوعدمࢫقدرتھࢫعڴʄࢫتحوʈلࢫالغلوɠوز 

  3وɸوࢫماࢫيؤكذࢫܵݰةࢫالفرضيةࢫرقم

 :לق؅فحاتࡧأوالعلاجࡧالمناسبࡧࡧ-3

  .السكرʈةࡧلتجنبࡧالقصورࡧالسكريࡧלكثارࡧمنࡧتناولࡧכغذيةࡧࡧ-

ɸذاࡧالمرضࡧوراȜيࡧلاࡧيوجدࡧعلاجࡧولكنࡧيمكنࡧالتقليلࡧمنࡧأعراضھࡧباستعمالࡧأدوʈةࡧȖعملࡧعڴʄࡧتفكيكࡧࡧ-

  فوسفاتࡧ6الغلوكوز 

    -:النصࡧالعلميࡧ: اݍݨزءࡧالثالثࡧ

لمختلفࢫࢫالتحف؈قࡧלنزʈميدورࡧال؄فوتʋناتࡧࡩʏࡧ ھي؄فزࢫفي،متعددࢫࢫتخصصࡧوظيفيزʈئاتࢫحيوʈةࢫذاتࢫجȖعت؄فࢫال؄فوتʋناتࢫ: مقدمة

 .نقصࢫࢭʏࢫɸذهࢫالمحفزاتࢫالبيولوجيةࢫينعكسࢫسلباࢫعڴʄࢫعملࢫاݍݵلاياࢫوכعضاءو وࢫغيابࢫأأأيࢫخللࢫࢫ،أɲشطةࢫالعضوʈة

  .   مفɺومࡧوأɸميةࡧלنزʈمࡧࡩʏࡧالعصوʈة؟ࡧوماعواقبࡧنقصھࡧأوغيابھࡧعنࡧالعضوʈةࡧ؟ࡧمعࡧذكرأمثلةفماࡧɸوࡧ  

تࢫطبيعةࢫبروتيɴيةࢫȖعملࢫعڴʄࢫتحف؈قࢫوȖسرʉعࢫالتفاعلاتࢫالكيميائية،ࢫتتم؈قࢫبتأث؈فɸاࢫכنزʈماتࢫوسائطࢫحيوʈةࢫضرورʈةࢫذا*  :العرض

جاهࢫمادةࢫتفاعلࢫ  .وȖعملࢫࢫࢭʏࢫشروطࢫدرجةࢫحرارةࢫودرجةࢫحموضةࢫࢫملائمةࢫلݏݰياة، معينةࢫونوعࢫالتفاعلࢫ) رك؈قة(النوڤʏࢫتُ

  :ݍݵلاياࢫأعضاءࢫاݍݨسمࢫ) والɺدمࢫالبناءࢫ(تتمثلࢫأɸميةࢫלنزʈماتࢫبأٰڈاࢫضرورʈةࢫلمختلفࢫכɲشطةࢫכيضيةࢫ* 

  فࢼܣࢫتحفزࢫتفاعلاتࢫالتنفسࢫاݍݵلويࢫوتضمنࢫحدوثࢫɸذهࢫالظاɸرةࢫࢫ-

  .تحفزࢫتفاعلاتࢫالɺضمࢫعڴʄࢫمستوىࢫاݍݨɺازࢫالɺض׿ܣࢫمماࢫʇسمحࢫبتȎسيطࢫטغذيةࢫإڲʄࢫعناصرࢫȊسيطةࢫʇسɺلࢫإمتصاصɺاࢫࢫ-

  .ʇسمحࢫيتعديلࢫوتنظيمࢫقيمةࢫالتحلونࢫࢭʏࢫالدمࢫࢫتحفزࢫتفاعلاتࢫتركيبࢫأوࢫإماɸةࢫالغليɢوج؈نࢫداخلࢫاݍݵلاياࢫالكبديةࢫوɸوࢫماࢫ-

  .ȖساɸمࢫࢭʏࢫضمانࢫنقلࢫالرسائلࢫالعصȎيةࢫمنࢫخلالࢫتحف؈قࢫتفكيكࢫכسȘيلࢫɠول؈نࢫعندࢫنقلࢫالرسالةࢫالعصȎيةࢫࢭʏࢫالنقلࢫالمشبɢيࢫࢫ-

  :ݍݨسمࢫفمثلاࢫاأعضاءعندࢫغيابࢫأوࢫنقصࢫלنزʈمࢫࢭʏࢫالعضوʈةࢫي؅فتبࢫعنھࢫإختلالاتࢫوظيفيةࢫيɴتجࢫعٔڈاࢫظɺورࢫأمراضࢫوقلةࢫɲشاطࢫ* 

عندࢫغياࢫبࢫإنزʈمࢫاللاكتازࢫࢭʏࢫالمڥʏࢫالدقيقࢫيصبحࢫالܨݵصࢫلاࢫيمكنھࢫتفكيكࢫسكرࢫاللاكتوزࢫالمتواجدࢫࢭʏࢫاݍݰليبࢫومشتقاتھࢫوɸذاࢫماࢫࢫ-

  .بھࢫاللاكتوز ࢫءʇعرفࢫبمرضࢫعدمࢫتحملࢫاللاكتوزࢫفلاࢫʇستطيعࢫتحملࢫايࢫغذا

  .لرسالةࢫالعصȎيةࢫتبقىࢫمتواصلةࢫمماࢫʇسȎبࢫالتعبࢫالعضڴʏࢫعندࢫغيابࢫإنزʈمࢫأسȘيلࢫɠول؈نࢫإست؈فازࢫࢫࢭʏࢫالشقࢫالمشبɢيࢫيجعلࢫاࢫ-

  بوليمرازࢫࢫيتوقفࢫتركيبࢫال؄فوت؈نࢫࢫARNعندࢫغيابࢫاوࢫنقصࢫإنزʈمࢫࢫ-

أيࢫغيابࢫأوࢫنقصࢫࢭʏࢫɸذهࢫالمحفزاتࢫ،לنزʈماتࢫوسائطࢫحيوʈةࢫضرورʈةࢫلمختلفࢫتفاعلاتࢫأɲشطةࢫخلاياࢫأعضاءࢫاݍݨسمࢫࢫ:اݍݵاتمةࡧ -

  . ي؅فتبࢫعنھࢫإختلالاتࢫوظيفيةࢫوظɺورࢫأمراض
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