


 الجز  الاول 

و  αAntitrypsine امبروتين اضاةة نوًشاطالجزيئات  المشكلة مِذٍالاحيض الامييية  الاخ لاف فيموكؽ  حيث أ ن αAntitrypsineتم تحديد ثماهية جزيئات ماا 

 الموامية :  1 في اموثيلة موضحة خعر الاضابة بمرض الاهتفاخ امرئويترنيٍز في الدم و 
 

 خعر الاضابة

 بلمرض

 ترنيز

αAntitrypsine 

mg/dl في الدم 

 وشاط

αAntitrypsine 

 ادد امكليااااااااامـ

 اضااااااامل حماااااا 

 الاميٌاااااااااية

 يض الاميييةااااااااااااااااااااااااااااااااااااااااااااااموكؽ الاح

400 366 288 241 237 184 125 

 

 

 لا يو د

 

132-132  

 

 بروتيٌات وػيفية

122٪ 

418 Glu Glu Glu Lys Ala Tyr Arg M’1 

418     Val   M1 

418 Asp    Val  His M2 

418 Asp    Val   M3 

122-022 بروتيٌاااات وػيفياااة  

جزيئاااا  ااادم  32٪

ماان ظاارف خاالايا 

 امكبد

418   Val  Val   S 

سجية 32بـد هـم   13-32  418  Lys      Z 

سجية 12هـم بـد  بروتيٌاااااات كاااااير  2 

 ادم  ٪22وػيفية 

بسرااؿة ماان ظاارف 

 خلايا امكبد

183        NULLE1 

022     Val   NULLE2 

 

 كمرجؽ (. M’1)هـتبر امبروتين  .αAntitrypsineالمشكل في ما يخص وشاط بروتين  مبرزا 1 اموثيلة حول -1

 امثانيالجز  

 .(يـتبر من الاىزيمات امِاضمة بروتياز) في وجود أ ىزيم امتربسين αAntitrypsineتمثيل امبًية امفراقية لمختوف جزيئات  2تمثل أ شكال اموثيلة 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 .1 اموثيلة هتائجةسر  -1

رض الاهتفااخ بما ؿلاك اَ و αAntitrypsineحلا نومشكل المعروح في ما يخص وشااط باروتين بدكة  أ ؾط  1ؿ  مـعيات اموثيلة  مـتمداو  0 اموثيلةمسجتللا  -0

 .Pulmomegalie امرئوي

 امثامثالجز  

ةياَ وشااط باروتين  تباينمخععاا  نجازأ   مان جهاة ثاهياة مماسجبق و من مـووماتم حول امـلاكة بين المورثة و امبروتين من جهة و بين بيي َ امفراقية و تخططاَ اماوػيفي

αAntitrypsine ؾيد امشخطين امسويم و المطاب بمرض الاهتفاخ امرئوي Pulmomegalie.  

 ''رنز جيدا أ يها امعامب ةفِم امسؤال هطف الجواب''



 

 

 

 هلاط  25اهتمرين الاول : 

 هلعة( 21) -1

 هلعة 2.3 ظلائـي ةلط. Hي  الحطول ؿ  مؤشر  اهتمثيل برسم تخعيعي بسجيط :

ظلائـاي  Hنولويكوبروتين املشائي المميز نوزمرة الدموية هتحطل ةلط ؿ  ماؤشر  تلير في اهنمط امؼاُريقياب وشاط أ ىزيم امفيكوزيل تراوسفيراز يسبب امتوضي  : 

 هلعة 2.3 .دون امفيكوز

 (هلاط 24)اميص امـومي :  -0

خا لاف في اهانمط تختوف امزمر الدموية من حيث املويكوبروتيٌات املشائية امتي تمثل اهنمط امؼاُري مِا و ُذا ؿا  المساجتولم الجازي  و يـاود امسابب اس الا      

 هلعة 2.3 اموراثي.

 هلعة 2.3هيف يتحم اهنمط اموراثي في اهنمط امؼاُري نوزمر الدموية ؟ 

 أ ميواينو ماكل مورثاة  ؾياد الاوساان 27رقم حيث تلؽ في الذراع املطاير نوطابلي  Oو المورثة  B, المورثة Aو هي المورثة  مورثات 1نميز   ABOافي هؼام اما      

 لاو  يحياةم  ة ـابر ؾان ضافة  Oبينما المورثة  Bبمًسجبة نومورثة  نذلك الامر سائدةتـبر ؾن ضفة  A(, أ ضف اس ذلك ةالمورثة متماثل انوواقح أ و كير متماثل انوواقح)

 .Bو  Aفات المـبر ؾنها من ظرف المورثتين طبين ام تو د سجيادة

نمط هلي مِا نمعين و ُي  Aالمورثة 
A

I
A

I
 

و نمط ُجين 
O
i

A
I  الاميال حيث يشراف

A
I
 

يثبافي امساكر امساادس  كويكوزيال تراوسافيراز Aأ ىازيم وػيفاي ؿا  ترهياب 

Nأ ستيل كلانتوز أ مين GALNAC   ردد قشائي من هوع ؿ  الجزيئة املاؿدية ةٌحطل ؿA  يميز امزمرة الدمويةA. 

نمط هلي مِا نمعين و ُي  Bالمورثة 
B

I
B

I
 

و نمط ُجاين 
O
i

B
I  الاميال حياث يشراف

B
I
 

يثبافي امساكر امساادس  كويكوزيال تراوسافيراز Bأ ىازيم وػيفاي ؿا  ترهياب 

 .Bيميز امزمرة الدموية  Bردد قشائي من هوع ؿ  الجزيئة املاؿدية ةٌحطل ؿ   GAL كلانتوز

نمط هلي و و ُ مِا نمط Oالمورثة 
O
i

O
i  الاميل حيث يشرف

O
i
 

ساادس ؿا  الجزيئاة أ ي ساكر  لا يثبافي كويكوزيال تراوسافيراز Oأ ىازيم كاير وػيفاي ؿا  ترهياب 

 .Oيميز امزمرة الدموية  Oردد قشائي من هوع املاؿدية ةٌحطل ؿ  

ةالمورثتان  ABفي حالة امزمرة الدموية 
A

I
 
و 

B
I  أ ىزيمين ىشرةان ؿ  ترهيبA  وB كر امساادس سايثب اان ام  وػيفيانGALNAC  ؿا  الماؤشرH و  الاولGAL 

 .Bو من هوع  Aرددين قشائيين من هوع ةٌحطل ؿ   امثاني Hؿ  مؤشر 

الموجب حسب امريزوس نميز امزمرة الدموية ذات امريزوس        
+

Rh  موجود مسجتضد قشائيD  امريازوس امساامب و امزمرة الدموياة ذات
-

Rh  مليااب المسجتضاد

, حيث أ ن 21امطبلي رقم امتي تلؽ في  Rhالمورثة  تحمو يكون ذلك تحفي  Dاملشائي 
+

Rh  نمط هلي و له نمعين  سائدةيـبر ؾن ضفة
D

I
D

I
 

و نمط ُجاين 
d
i

D
I
 

بيانما 
-

Rh  نمط هلي واحد ةلط و ُو ةوِا  م يحيةيـبر ؾن ضفة
d
i

d
i
 

ةالمورثة 
+

Rh   ترهيب المسجتضد املشائي ىشرف ؿD. 

 امبروتاينؿا   سكريةتثبفي جزيئات  أ ىزيمات هوؾيةبترهيب  الجزي ؿ  المسجتولم  اهنمط امؼاُريفي  يتحم Rhو هؼام  ABOنويؼام  ةاهنمط اموراثيمما سجبق         

 .كويكوبرتيٌات قشائية تمثل مؤشر ُوية بيوموجية نوفردةي  الحطول ؿ   املشائي

 هلعة. 2,03كل جموتين تحتهي خط باا  موحوػة :

 هلاط  11اهتمرين امثاني : 

 هلاط( 22)الجز  الاول 

  حيث هلاحغ مايلي : و ؿلاك َ بمرض الاهتفاخ امرئوي αAntitrypsine بروتين من أ هواع يمثل الجدول مـعيات ؿومية حول:  1تحويل اموثيلة  -1

 هلعة 2,53 ل حيض الامييية :امكلي م ـدداممن حيث 

 2,03 .حمظ أ ميس 216مِا هفس ؿدد الاحيض الامييية  M’1, M1, M2, M3, S, Z من هوع αAntitrypsine في حالة جزيئات -

 2,03 حمظ أ ميس. 161مكون من  NULLE1 من هوع αAntitrypsine في حالة جزيئات -

 2,03 حمظ أ ميس. 240مكون من  NULLE2 من هوع αAntitrypsine حالة جزيئاتفي  -

 هلعة 21,03: كمرجؽ  M’1, هأ خذ اميوع Antitrypsineαمن حيث موكؽ الاحيض الامييية امتي تختوف ةيها الاهواع امثماهية ماا 

 M2. 2,03ؾن اميوع  Hisيمثل  103ا ظ الاميس رقم  -

 NULLE2. 2,03و  M1 ,M2 ,M3 ,Sؾن الاهواع  Valيمثل  015ا ظ الاميس رقم  -



 S. 2,03ؾيد اميوع  Valيمثل  066ا ظ الاميس  -

 Z. 2,03ؾيد اميوع  Lysيمثل  144ا ظ الاميس  -

 M3. 2,03و  M2ؾيد اميوؿين  Aspيمثل  222ا ظ الاميس  -

 هلعة 21:  و ؿلاك َ بخعر الاضابة بمرض الاهتفاخ امرئوي و ترنيٍز في الدم Antitrypsineαمن حيث وشاط 

ا في الدم ما بين ٪122 ةِيي بروتيٌات وػيفية وشاظِا يكون M’1, M1, M2, M3 هوع منαAntitrypsine  جزيئاتفي حالة   -  دل/مف 132 اس 132 و ترنيُز

  2,03 و لا يو د أ ي خعر بلاضابة بمرض الاهتفاخ امرئوي.

ا في الدم في حالة امياوع ٪32ةِيي بروتيٌات وػيفية  دم جزئيا من ظرف خلايا امكبد ةيكون وشاظِا  Zو  S هوع منαAntitrypsine  جزيئاتفي حالة  -  و ترنيُز

S و في حالة اميوعدل /مف 022 اس 122 مابين Z أ ما خعر الاضابة بلمرض ةِو كير موجود في حالة اميوعدل /مف 32 اس 13 مابين S و مكٌَ موجود في حالة اميوع Z 

  2,3 سجية. 32 بـد عمر

و  ٪22ةِيي بروتيٌات كير وػيفية  دم بسراؿة مان ظارف خالايا امكباد ةيكاون وشااظِا  NULLE2و  NULLE1 هوع منαAntitrypsine  جزيئاتفي حالة  -

ا في الدم   2,03 سجية. 12 أ ما خعر الاضابة بلمرض ةِو موجود بـد عمر مٌـدمترنيُز

 هلعة 21يمكن ظرح المشكل امتالي : 

 (؟.امشِيق و امزةير) مروهة الحويطلات امرئوية أ ثيا  الحركات امتيفسجية يضمن αAntitrypsine بروتينم امياتج ؾن خول وراثي ُل تلير امبًية امفراقيةالمشكل : 

 هلاط( 24) الجز  امثاني

 هلعة 20,53:  1تفسير هتائج اموثيلة  -1

في بـاظ مان الاحايض الامييياة  أ خا لافرغم وجود  Sو  M’1, M1, M2, M3 من هوع αAntitrypsine اضابة في حالة جزيئات اماا ؿدم وجود أ ي خعر -

 في Hisباا  103 رقم Arg حيث تم استبدال 222 ,015,066, 103 مواكؽ رددةفي الاحيض الامييية  استبدالو امتي أ دت اس   Serpinaفي المورثة  ظفرة سببها

في   M3,M2 في حالة Asp ة  استبداله باا Glu فيو المتمثل  222 بينما ا ظ الاميس رقم M1,M2,M3 حالة في Valباا  015 رقم Ala استبدال تم و M2 حالة

ؿا   الاخا لاف في اهانمط اماوراثي الذي هاته ؾياَ اخا لاف في اهانمط امؼااُريُاذا في ُاذٍ الحاالة أ ن  هفسرا  Sفي حالة  Valبااا  066رقم  Gluحين تم استبدال 

حيث ىساهم في ُذٍ الحاالة بروتيٌاات الايلاساجتين في مروهاة الحويطالات امرئوياة  المسجتولم امـضويهنمط امؼاُري ؿ  لم يسبب أ ي اخ لاف في ا الجزي المسجتولم 

 هلعة 21 تجديد دوري نوِوا  بطفة ظبيـية. يسبب( مما امشِيق و امزةيرأ ثيا  الحركات امتيفسجية )

في بـظ من الاحيض  اخ لافحيث يو د  Z,NULLE1,NULLE2من هوع  αAntitrypsine سجية في حالة جزيئات اماا 32 و 12اضابة بـد  وجود خعر -

في حاالة  Valبااا 015رقم  ALaةا  اساتبدال  144و  015 مواكؽ رددةالاحيض الامييية في  استبدالو امتي أ دت اس   Serpina في المورثة ظفرةالامييية سببها 

NULLE2  و تم استبدالGlu  باا  144رقمLys  في حالةZ  ايضا امعفرة الحادثة في المورثةني ىسبب Serpina   في حاالة  رامازة توكافاس ػِاورNULLE1  و

NULLE2 هته ؾن ذلك ترهيب بروتيٌات αAntitrypsine في حالة 160 رقم موكؽ رامزة امتوكفو  كير كامل NULLE1 في حالة 017 و رقم NULLE2, 

ذلك اخا لاف في اهانمط امؼااُري ؿا   ساببؾياَ اخا لاف في اهانمط امؼااُري ؿا  المساجتولم الجازي   هاتهفي ُذٍ الحالة أ ن الاخا لاف في اهانمط اماوراثي  هفسر

 هلعة 21 المسجتولم امـضوي المتمثل في ضـوبة تجديد امِوا  حيث يبل  رطورا في امرئتين.

ةلد يفلد امبروتين وػيف َ في  αAntitrypsine( يؤدي اس اخ لال في امبًية امفراقية نوبروتين SERPINAو مٌَ وسجتً ه أ ن الاخ لال في اهنمط اموراثي ) مورثة 

 هلعة M’1,M1,M2,M3. 2,53و كد لا يفلد وػيف َ في حالة  Z,NULLE1,NULLE2حالة 

 هلعة 21,03لاإيجاد حل نومشكل المعروح :  0اسجتللال اموثيلة  -0

 يتبين ميا مايلي : αAntitrypsineو  (ايلاسجتازامتي تمثل امـلاكة امبًيوية بين أ ىزيم امتربسين ) ج-ب-أ  من خلال الاشكال 

حيث ىشكل ُذٍ الاهواع  رغم اخ لاةِا في بـظ من الاحيض الامييية  تـمل ؿ  تثبيط أ ىزيم امتربسين S و M1,M2,M3 امعاةرة αAntitrypsineجزيئات  -

باين امموؿاات امكييائياة رواباط هييائياة اهتلامياة  هتيجاة وشاو  ذلك و و باين أ ىازيم امتربساين اجة امتكامل امبًيوي امفراقي بينهاهتي تثبيعيمـلد  من امبروتيٌات امعاةرة

ىزيم امتربسين و امموؿات امكييائية ما  يؤدي ذلك اس مٌؽ أ ىازيم امتربساين مان اماُاة الايلاساجتين و αAntitrypsine نوجذور الاحيض الامييية نوموكؽ امفـال مل 

 2,53.بمتالي ي  الحفاظ ؿ  مروهة الحويطلات امرئوية أ ثيا  الحركات امتيفسجية و تجديد امِوا  دوريا

مها دامعفرة أ ثرت ؿ  امبًية امفراقية مكن لم تؤثر ؿ  اموػيفة حيث تـمال ؿا  تثبايط أ ىازيم امتربساين و هتيجاة مِا Zمن هوع  امعاةرة αAntitrypsineجزيئات  -

الايلاساجتين و اماتي تكاون مطادرا سجية تطب  كير كادرة ؿ  تثبيط أ ىزيم امتربسين حيث يتسبب ُذا الاخير في اماُاة  32جزئيا من ظرف خلايا امكبد ةبـد سن 

 2,53 ملاهتفاخ امرئوي.



كير وػيفية و هي بروتيٌات كير كامال تجتجاة ؾان ظفارة في المورثاة ىسابب في ػِاور رامازة  NULLE1,NULLE2من هوع  امعاةرة αAntitrypsineجزيئات  -

امكييائياة نوجاذور الاحايض  توكف حيث لا تـمل ؿ  تثبيط أ ىزيم امتربسين ملياب امتكامل امبًيوي امفراقاي بيانهي ةالا تًشاأ  رواباط هييائياة اهتلامياة باين امموؿاات

ير مٌاسجبة بمًسجبة نوبـضاِا امابـظ, مماا يسابب متوا دُا في وضـيات ةراقية ك αAntitrypsineامتربسين و امموؿات امكييائية ماا   ل ىزيممالامييية نوموكؽ امفـال 

ين و يًا ه ؾان ذلك اهتفااخ مارئتاماُة الايلاسجتين من ظرف أ ىزيم امتربسين ةيفلد مروهة الحويطلات امرئوية اثيا  الحركات امتيفسجية ةلا ي  تجديد امِوا  المحطور في ا

 2,53 رئوي.

 هلعة 21من خلال ما سجبق يمكن حل المشكل ني يلي : 

لا تفلدٍ وػيف َ حيث يـمل ؿ  تثبيط أ ىزيم امتربسين بميـَ أ ماُة الايلاسجتين  αAntitrypsineكد تحدث ظفرة في المورثة ىسبب تلير في امبًية امفراقية نوبروتين 

 2,3و أ هميتَ ضين مروهة الحويطلات امرئوية أ ثيا  الحركات امتيفسجية نوـضلات امرئتين مما يسم  بتجديد امِوا  بعريلة دورية. امتياةسيبمتثبيط و ُذا ما وسميَ 

تفلدٍ وػيف َ ةلا يثبط أ ىزيم امتربسين مليااب امتكامال امبًياوي و يًا ه ؾان  αAntitrypsineو كد تحدث ظفرة في المورثة ىسبب تلير في امبًية امفراقية نوبروتين 

 2,3ذلك ػِور مرض الاهتفاخ امرئوي.

  

 هلعة 2,03هلعة مكل حالة )شخص سويم و شخص مطاب( و كل مربؽ باا  1,3 هلاط ( 21) الجز  امثامث

 

 

  

 

 

 

    

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

 Pulmomegalieؾيد امشخطين امسويم و المطاب بمرض الاهتفاخ امرئوي  Antitrypsineαمخععا يبين ةيَ وشاط بروتين 

αAntitrypsine  من هوعM1-M2-M3-S αAntitrypsine  من هوعNULLE1-NULLE2

αAntitrypsine وػيفااااااية αAntitrypsine كير وػيفية

αAntitrypsine أ ىزيم امتربسين و αAntitrypsine و أ ىزيم امتربسين

αAntitrypsine  ىزيمؿ  هفس الموكؽ امفـال امتربسين مل 

αAntitrypsine




