


  )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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وز  الغلو إ6ينفذ وزفوسفات غلو م إنز ق طر عن الفعالة يولية ال الشبكة ف الشبكة Tفوسفاتاز6تجو غشاء الموجود

الفعالة يولية وز - .ال الغلو من الفوسفور نزع وز6يتم غلو م إنز بواسطة الشبكةCفوسفاتاز6فوسفات غشاء المتواجد

ي المعد والفوسفور وز الغلو النواتج ر وتحر الفعالة يولية الفعالةال يولية ال الشبكة ف   . تجو

الناقل- ع ة الدمو ة الشع يحرر ا وم الكبدية لية ا يو إ وز الغلو نقل يوليةT2يتم ال الشبكة غشاء المتواجد

الكبدية لية ا وغشاء   .الفعالة

م: نمذجة- إنز يحفزه الذي   .PhosphataseC -G6التفاعل

 

النمط-2 من ن الغليكوج ن تخز مرض أعراض الوثيقة:ولعليل خلال من ن ب   أن) : 1(ي

الكبد*  م مھ(ت ادة الكبدي) : ز ن وج الغلي تراكم إ تحللھنعود عدم   .يجة

الدم* السكر سبة حاد تحلل:قصور لعدم الدم الكبدي وز الغلو ر تحر عدم إ نعود وج   . الغلي

المرض*  ب س لتفس فرضيات ثلاث ح   .إق

شاط: 1ف لاز توقف فوسفور ن وج الغلي م وزإنز غلو إ الكبدي ن وج الغلي يحلل   .فوسفات6الذي

م: 2ف إنز وظيفة وزخلل وز  Tفوسفاتاز6غلو الغلو نقل ع عمل الفعالة6الذي يولية ال الشبكة ف تجو إ   . فوسفات

شاط:3ف خلل أو وزعطيل غلو م وزCفوسفاتاز6إنز الغلو يحول ف6الذي تجو ي معد وفوسفور وز غلو إ فوسفات

الفعالة يولية ال   .الشبكة

ي الثا زء   :ا

دول-1 ا لنتائج مقارن يولية:) أ(تحليل ال الشبكة ف وتجو يولة ال ر تظ ال المركبات معايرة نتائج دول ا يمثل

نلاحظالفعالة حبث ول النمط من ن وج الغلي ن تخز بمرض ن مصاب لمواليد كبدية   :لايا

الكبدية% 20و% 80*  لايا ا يو المشع ن وج الغلي ر يظ المدروسة العينات   .من

وز % 80*  الغلو ر يظ المدروسة العينات الكبدية6من لايا ل الفعالة يولية ال الشبكة ف وتجو يو المشع نما، فوسفات ب

وز % 20 الغلو ر يظ العينات يولية6من ال الشبكة ف تجو غيب و يو ال   .فوسفات

وتجو*  يو ال المدروسة العينات ل المشع وز الغلو نعدم الفالةو يولية ال الشبكة   .ف

وز *  الغلو ل تحو عدم يؤكذ ذا المسؤول6و م نز شاط خلل لوجود المر ل عند ي معد وفوسفور وز غلو إ فوسفات

و و ل التحو ذا وز عن غلو يجعل اكم6ما ي  .فوسفات

تاج إ :ست الكبدي ن وج الغلي ة إما أثناء م إنز شاط خلل عن ناتج ول النمط من ن وج الغلي ن تخز بمرض صابة

وز   الغلو
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يحة-2 ال الفرصية ع للمصادقة علمي الوثيقة: استدلال معطيات عات) :2(بإستغلال تتا مقارنة عند

ال للمولود ية مي حماض ع وتتا ليوتيدات الثلاثيةالن ض المر أليل نجد ض والمر ليوتيدة83طبي الطبيع CبدلTالن   عند

مي مض ا غ عنھ   .ArgبCysنتج

الثلاثية- بدال إس طفرة و ول النمط من ن وج الغلي ن تخز مرض ب س ليوتيدة83أذن عنcبTالن المع ليل

وز غلو م مي،Cفوسفاتاز6إنز مض ا غ إ أدى ب ArgبCysمما وفقدانس م نز ذا ل الفراغية ية الب غ

وز  الغلو ل تحو ع قدرتھ وعدم التحف ي6خاصية معد وفوسفور وز غلو ا   فوسفات

رقم الفرضية ة يؤكذ ما و   3و

المناسب-3 أوالعلاج حات  :ق

غذية- تناول من السكريكثار القصور لتجنب ة   .السكر

تفكيك- ع عمل ة أدو باستعمال أعراضھ من التقليل يمكن ولكن علاج يوجد لا ي ورا المرض ذا

  فوسفات6الغلوكوز 

الثالث زء العلمي: ا     -:النص

نات: مقدمة وت ال ذاتجعت ة حيو ئات وظيفيز في،متعددتخصص ز نات ھي وت ال ميدور نز لمختلفالتحف

ة العضو شطة خلل،أ أأأي غياب عضاءو و و لايا ا عمل ع سلبا ينعكس البيولوجية المحفزات ذه  .نقص

و   ذكرأمثلةفما مع ؟ ة العضو عن أوغيابھ نقصھ وماعواقب ة؟ العصو م نز مية وأ وم   .   مف

ذا*  :العرض ة ضرور ة حيو وسائط مات انز بتأث تتم الكيميائية، التفاعلات ع سر و تحف ع عمل ية بروتي طبيعة ت

تفاعل مادة جاه تُ ة(النو التفاعل) رك ونوع ياة، معينة ل ملائمة حموضة ودرجة حرارة درجة شروط عمل  .و

يضية*  شطة لمختلف ة ضرور ا بأ مات نز مية أ دمالبناء(تتمثل سم) وال ا أعضاء   :لايا

رة- الظا ذه حدوث وتضمن لوي ا التنفس تفاعلات تحفز   ف

ا- إمتصاص ل س سيطة عناصر إ غذية سيط بت سمح مما ض ال از ا مستوى ع ضم ال تفاعلات   .تحفز

ما- و و الكبدية لايا ا داخل ن وج الغلي ة إما أو تركيب تفاعلات الدمتحفز التحلون قيمة وتنظيم يتعديل   .سمح

ي- المشب النقل ية العص الرسالة نقل عند ن ول يل س تفكيك تحف خلال من ية العص الرسائل نقل ضمان م   .سا

شاط*  وقلة أمراض ور ظ ا ع تج ي وظيفية إختلالات عنھ تب ي ة العضو م نز نقص أو غياب فمثلااأعضاءعند   :سم

ما- ذا و ومشتقاتھ ليب ا المتواجد اللاكتوز سكر تفكيك يمكنھ لا ص ال يصبح الدقيق الم اللاكتاز م إنز ب غيا عند

غذا اي تحمل ستطيع فلا اللاكتوز تحمل عدم بمرض اللاكتوز ءعرف   .بھ

ا- يجعل ي المشب الشق از إست ن ول يل أس م إنز غياب العضعند التعب ب س مما متواصلة تبقى ية العص   .لرسالة

م- إنز نقص او غياب نARNعند وت ال تركيب يتوقف   بوليمراز

اتمة - سم:ا ا أعضاء خلايا شطة أ تفاعلات لمختلف ة ضرور ة حيو وسائط مات المحفزات،نز ذه نقص أو غياب أي

أمراض ور وظ وظيفية إختلالات عنھ تب   . ي
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