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   ســا03الُ�ّ�ة:                                                  عل�م ال<��عة وال=�اة في مادة: الف7ل الأول اخ��ار 

 

 )نقاط 50: (التمرين الأول
 آليات محددة. وفقيتطلب تركيب البروتين من طرف الخلايا حقيقية أو بدائية النواة تدخل جزيئات ضرورية يتم تركيبها     

لتي تتواجد أنواع أخرى من البكتيريا اا بالعضوية و خطر الأنواع فتكً أمن بين  Escherichia coli  )(E- Coli  بكتيريا

ة ن خطر الإصابدواء ناجع للحد م تصنيع إلىالكثير من الباحثين في مخابر البحث العلمي  لذا اتجه معها في أوساط نموها.

 بهذه البكتيريا إلا أنه يلقى بعض الصعوبات متعلقة بتطبيقه على خلايا العضوية.

لحدوث  حد هذه الجزيئات الضرورية و الشروط اللازمة لذلك مع رسم تخطيطيتبين مراحل تصنيع أ الوثيقة التالية   

 .في التعبير المورثي المهمة) F(الظاهرة 

 

 

 

 . )F(والظاهرة  A,B ,C ,D,Eئات يعلى الجز فعرَّ تَ  )1

الصعوبة  مبرزا، عند البكتيريا )F(وحدوث الظاهرة   Dو  Cفي نص علمي العلاقة بين مكونات الجزيئات  اشرح )2

 التي تواجه الباحثين في تطبيق الدواء على خلايا العضوية.

 

 

 ال�ث�قة

 ).pH = 12: ال�واء ٌ=ف�( يG��ٌ) إن���ات الأك�Mة الNل��ة م�ا Mٌ�ح ب
فع درجة ال=��ضة لل�سG إلى( معل�مات هامة

&Wات  تXال��� B ا م$ ع�دا
Zك� $ZW�=ال Arg - Lys ها تق�ر وال�ي��Mات في نXال��� C و D ا ح_�_�ة ال��اة    ع��الNلا
 .  40 %بـ  ال��اة ب�ائ�ات وع�� % 60   بـ
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2 الصفحة    
  

 ) طانق 07: (التمرين الثاني

 في التفاعل مادة - أنزيم المعقد بتشكل يتم الذي المزدوج، النوعي كالتأثير حددةم  وظيفية بنيوية بخصائص الأنزيمات تتميز

 . الفعال الموقع تدعى الأنزيم من خاصة منطقة

 محدودة انبيةج بأعراض  مختلفة أدوية بإنتاج للعلماء سمح للأنزيم ميزةمال الوظيفية البنيوية الخصائص مختلف إن دراسة 

 .الشرياني الدم ضغط كإرتفاع مزمنة أمراض عدة لعلاج

 : الأول الجزء

 )  ECA( نتسينللأنجيو المحول الأنزيم يسمى وظيفي بروتين الهيولية أغشيتها على )... الكلى الرئة،( الخلايا بعض تحتوي

  L'enzyme de conversion de l'angiotensine ، ليوبالتا الجسم في السوائل حجم تنظيم في ورا هاما  د يلعب 

 :تتضمن التي )01( الوثيقة لاحظ .الشرياني الدم ضغط تنظيم

 ) . ECA( للأنجيونتسين المحول الأنزيم لنشاط تخطيطي رسم:  ) أ (الشكل -

  ) . ECA( الأنزيم لبنية تخطيطي رسم:  )ب(الشكل -

 .N و C الموقعين في ركيزة - ECA معقد تشكل نسبة يوضح جدول:  )ج( الشكل -

 )01الوثيقة ( 

 ) .01(  الوثيقة من  )أ( الشكل حلل 

 ) . ج(و)  ب( الشكلين من الأنزيم خصائص استخرج 
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3 الصفحة    
  

 :الثاني الجزء

 زعجةم ةجانبي رض ا أع ظهور في تسببت أنها إلا الشرياني، الدم ضغط إرتفاع لعلاج  )أدوية(عقاقير عدة اقتراح  تم

 . للرئتين الهوائية الشعب في   Bradykinine  البراديكينين   تراكم  عن الناتج الجاف كالسعال

 كثيرة يةجانب راض أع دون الشرياني الدم ضغط إرتفاع لمعالجة ناجعة أدوية لإنتاج ECA أنزيم خصائص الخبراء  إستغل

 ) :02(  الوثيقة معطيات نقدم الشرياني الدم ضغط إرتفاع علاج في فعالية الأكثر الدواء لتحديد ،

 . N و C الفعال الموقع في ) E - M(   دواء -  ECA أنزيم المعقد تشكل نسبة يوضح جدول  :أ الشكل

 .مقترحةلا الأدوية إضافة عند N و C ينعالموق في الزمن بدلالة ECA الأنزيمي النشاط تغير لنسبة منحنيات :ب الشكل

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  باستغلالك ةفعالي الأكثر الدواء محددا الشرياني، الدم ضغط إرتفاع علاج في المقترحة الأدوية تأثير آلية إشرح  -1
  ) .02(  الوثيقة لمعطيات

 ) نقاط 08: (التمرين الثالث

 طرف من البريطانية الأسر احدى في 1927 سنة اكتشف وراثي مرض Le syndrome d'Alport البورت متلازمة   

 وتخرب تمزق إلى ليؤدي المرض يتطور المرض، عنده ظهر الذي الشخص باسم المرض سمي حيث Cecil –A الدكتور

 وفقدان الكلوية الأنابيب المرض يصيب كما الكولاجين، ألياف على تحتوي التي الأغشية من والعديد الكبدي الغشاء يصيب

)02( ال�ث�قة  
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4 الصفحة    
  

 هذه نقترح للبروتينات الفراغية بالبنية وعلاقته المرض أصل على وللتعرف .  البول في الدم يظهر كما العينين وتتأثر السمع

 : الدراسة

 الجزء الأول:

 مستوى لىع للتصفية يخضع والذي الكبيبة مستوى على المتواجد( الأولي والبول الدم من كل في التحاليل نتائج مكنت   

 في لمدونةا النتائج على الحصول من العادية الفيزيولوجية بالحالة مقارنة البورت بمتلازمة مريض شخص عند  )النيفرون

 ) .01( للوثيقة  )أ( الشكل جدول

 تصفية طقةمن(  الكبيبة مستوى على تخطيطية رسومات مع الكلوي النيفرون عمل آلية يظهر ) 01( الوثيقة من  )ب( الشكل

 بتكبير نيالإلكترو بالمجهر عليها متحصل البورت بمتلازمة مصاب شخص وحالة عادية لحالة  )الأولي البول وتشكيل الدم

 ت ) .بروتينا (  الكولاجين بألياف غني للكبيبة القاعدي الغشاء أن العلم مع ، مرة 100000

                                                             ).1للوثيقة ( باستغلالكحالة الإصابة بمتلازمة البورت فسر بها فرضية تُ  اقترح -

 الجزء الثاني: 

 : التالية المعطيات تقدم البورت متلازمة مرض حالة وتفسير المقترحة الفرضية صحة من للتحقق        

 الكبيبة مستوى على المرض أن وجد الثانوية، البنية ذات الببتيد متعددات عدة اتحاد من يتكون بروتين عن عبارة الكولاجين

 الببتيد متعددات 3 من متكون بروتين وهو ، IV النمط من كولاجين يسمى الكولاجين من بنوع مرتبط الكلوية

 )أ الشكل ( 

الشكل ( ب )
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5 الصفحة    
  

 . α5 ، α4 ، α3 : وهي

 .  IV النمط نم الكولاجين وتكوين معا السابقة الببتيد متعددات ارتباط لكيفية نمذجة يمثل ) 02( الوثيقة من:  )أ(الشكل

 ثحي ، α5 ، α4 ، α3 الببتيدات من المتكون الأبعاد ثلاثي الكولاجيني المعقد تكوين آلية يظهر الوثيقة نفس من:  )ب(الشكل

 أو Glu حمض من كل إلى بدائرة إليه المشار Gly الأميني الحمض بنية تتطور أن يمكن α5 الببتيد متعدد في أنه لوحظ

Asp ،  البنية مستوى على إليه المشار الموقع في الأمنية الأحماض هذه أحد نجد أن يمكن لذلك α5 جهة من و جهة من هذا 

 . α5 الببتيد متعدد تركيب على المشرفة)     col4a5(  المورثة مستوى على وراثية بطفرة مرتبط المرض أن وجد أخرى

 غير لالألي من وجزء هذا الببتيد متعدد تركيب على المشرف العادي المستنسخ غير الأليل من جزء يمثل:  )ج(الشكل

 .العادي غير المستنسخ

 الوراثية الشفرة جدول يعطي:  )د( الشكل

 الشكل (ب) )أالشكل (

 )د الشكل ( )ج الشكل (
 )2الوثيــــقــــة (
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6 الصفحة    
  

 لمصابا جسم في البورتمرض متلازمة سبب إصابة وإنتشار ح وضِّ ). 2للمعطيات المقدمة في الوثيقة ( باستغلالك  -

 عطياتم من انطلاقا المقترحة، الفرضية صحة على بالمصادقة بما يسمح والعينين الأذنين مثل حساسة مناطق ليصيب

 . ) 02الوثيقة (

:cالdال��ء ال 

 ال��رت م�لازمة م&ض م$��#ات م��لف ب�� العلاقة و��في م��� ب�اس�ة ب�� ، س�� ما على اع��ادا

 

 

في شهادة و الس�ؤدد  التوفيق كل أساتذة المادة يتمنون لكم 
               2024البكالوريا 

      

 $�
 العلامة ع�اص
 الإجاfة ( ال��ض�ع الأول)ال��

 م���عة م��أة

 

 

 

 $�
ال��

 ولالأ 

 F : والkاه
ة A B D Eال�ع
ف على ال���Xات -

A :RARN    B  ب&وت�(ات: C    +&�, ت01 وح.ة :D    +&ت01 وح.ة صغ:Fاه&ة ال�&ج�ة� : 

 ال�l العل�ي:-2

mمق.مة+ م>;ل+ع&ض+خات�ة.1م : 

   mإعادة ,�ا?ة ال$�اق.2م Aة ول�&Bمق.مة ص1�1ة ?$��ة وم��: 

mمع ال�عل��ة وال$�اق3م �اغة ص1�1ة ت��اف�B? ح ال�>;ل&G: 

 :الع
ض

mِ4م H�,&آل�ة ت &,Jا.:ي#&��;Lال�&وت�� ع(. ال 

mائي لل&#��زوم ( أن�اع 5م���Sال H�,&1.د ال�T :ARNr (ل ت01 وح.ةSوال&#��زوم ل 

 ِm6م.+&�Sغ&+ والBف ب(�ة ت01 ال�ح.ت�� الBT : 

mاه&ة 7مVدور ال&#��زم في ح.وث ال :F . ةT.�����ح ?اس��الة ال$ل$لة ال�$T ال�&ج�ة م�ا 

× 

 

 
 

 

 

× 
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7 الصفحة    
  

mب��  8م YاLة الإرت�[�, ش&ح :RARN  مع أح�اض ال�&وت�(ات Hال$ال ]#ال�;�نة م� ح�^ الف�سف�ر

ال�(اسH م�ا T$�ح ل�01 ال�ح.ات ?أداء دورها في  PHال��جLة ل�>;�ل ت01 وح.ات ال&#��زوم في 

 ال�&ج�ة 

mعلاقة ال.واء ب&فع درجة ال��1ضة وم(ه تغ��& ش1(ة الأح�اض (: 9مarg ،lys H�,&غ�& م� ال�T م�ا (

 &#��زوم مdش&ا على ال�&ج�ة وم(ه ت&,�H ال�&وت��.ال���Sائي لل

mائ�ة وال�(��#ة لل&#��زومات و  :10م���Sال eائBث& على ال�dا ,�نه ي#&��;Lهي العلاج فعال وناجع ض. ال

 الع(اص& الi&ور#ة ل�&,�H ال�&وت�(ات م� جهة وم� جهة أخ&+ iT& ?�لاTا الع�i#ة .

ج ال�(��#ة وال���Sائ�ة للع(اص& الi&ور#ة ل�&,�H ال�&وت�� ?ان�اT$�ح ال�ع&ف على ال�Bائe الNات�ة: 

 علاجات فعالة ن��lة.

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 $�
ال��

 الdاني

 

ال��ء 

 الأول

 :1اس�غلال ال�ث�قة 

 ت=لZل ال�tل أ:

 : نلاحx حACE cZ   1للان��Zن�ZM$    ال�=�ل الان��& ن�اu ي�ضح تN<�<ي رس&

 �&ادT;�(��ال ب���. م�ع.د ع� Llارة ( م�NلفZ$ ر{�ZتZ$ مع ب���Zا ي�|املان فعالZ$ م�قعZ$ الان�T n#oل[ -

 . ES1S2  ال�عق. ف��>;ل ال��قع�� على ال&,�oت�� ت�s�0 ، )  1 الان��qن�$�� و

-  n#o1الان  ACE ف�= الى ام�(�ة اح�اض 10 م� ال�;�ن  1 ان��Zن�ZM$ ت=��ل تفاعل 


 ام�(�ة اح�اض 8 م� ال�;�ن 2 ان��qن�$��Mtf ة>fة را�Zالف(�ل وه� 8 الام�(ي ال�1^ ب�� ب�� 

 . اله�$�.ي� 9رقn  ال�1^ و الان��

 ما ال.م�#ة الاو�lة الى ال�اء ان�قال ي�Lعه ال�Bدي�م ام�Bاص ز#ادة H�$T 2 ان��ن�ZM$ ال�اتج  -

 . ال.م حnq الى ز#ادة يdد~

 . ال�م ضغG ارتفاع الى يmد� ما ال>&اي�� تقلH�$T e ك�ا -

ف|� أخ
�  جهة م� - $Z�Z}اد

 ب���Z الى ام�(�ة اح�اض 9 م� م;�ن  ب���.~ م�ع.د وه� ال�Zغ 
 ل[كJ ، ال$�&#�) 6( و الان�� الف�(�ل) 5(  رقn الام�(ي ال�1^ ب�� ال����.Tة ال&وا?� ?;$& و��في

 ف(�ل ( هي ث(ائ�ة ب���.ات ف��>;ل ، الان�� لف�(�ل) 8(  و ال�&ول�� ) 7(  رقn الام�(ي ال�1^

 . ب���. خ�اسي ي�>;ل ك�ا ، )ال�&ول�� – ال$�&#�(، )ارج�(�� – الان��

تفع ال.م�#ة الاو�lة ت��سع فلا و��ف�ه دT;�(��&اال� Tفق. -Zف Gال�م ضغ. 

 Z$فعال م�قعZ$ في م�Nلف�Z$ ر{�ZتZ$ على يmث
 ACE  1للان��Zن�ZM$  ال�=�ل الان��& الإس���اج:

$Zب�ات� $Zلف�Nم 
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8 الصفحة    
  

 ACE :  1.5ت=�ي� ال�Nاص ال�ي ي���Z بها إن��& 

 ت=لZل ال�tل ب:

 : نلاحx حACE cZ الان��& ل���ة تN<�<ي رس& �dل

 ام�.اد ب�ج�د ي���o ، ثال�dة ب��ة ذو فه� واح�ة سلMلة م$ ي�|�ن  غ�ائي ض��ي ب
وتZ$ ه� -

 . خل�~  داخل آخ& و خل�~  خارج

-   ~��1T ه علىTة و لل�ل�ة اله��لي الغ>اء ت��&ق  ك&��,$�ل�ة نهاTال�ارج ال�س� في ( ح&ة ام�(�ة نها 

 .)ال�ل�~ 

- oب�ج�د ي��� $Zلل�فاعل م�قع  ���= �ى��$ الام�(ة ال(هاTة في م�قع ، ال�ن� ع�7
 على م�ه�ا كل 

 .  C الفعال ال��قع ��$�ى الS&��,$�ل�ة ال(هاTة في م�قع و N ال��قع الفعال

 . تفاعل م�قعZ$ له غ�ائي ان��& ه� ACE ان��& : الاس���اج


ها ودرجة N و C الفعالZ$ ال��قعZ$ ي�ضح ج�ول:  )ج( ال�tلZة على تأث�Z}
 : نلاحx  حcZ ال


 ت|�ن  1 ان��qن�$�� ال&,�oة - ACE ال�عق. ت>;ل ن$Lة -Zال��قع في ك� N ال��قع مقارنةf C ، اب��) 

 . ال��قعZ$ في م�Mاو�ة ت|�ن  ب
ادZ�Zt$ ال&,�oة - ACE ال�عق. ت>;ل ن$Lة

 . لل��قع�� ي(Jqب &ادT;�(���ال ب�(�ا N الفعال لل��قع انJqا?ا اكs& 1 الان��qن��س�� ان على ي.ل

 : الاس���اج

�ة اك�
 ب�رجة فعال ACE  1للان��Zن�ZM$   ال�=�ل الان��& -Mال�f ال�فاعل ل�ادة Z�Z}اد
 و $ال�

�ةMل اق ب�$ZMن��Zالان� . 

 ?ال�Bائe ال�ال�ة :  ي���ACE o 1 للان��qن�$�� ال��1ل الانn#o : ي���� س�� م�ا-

n#oغ>ائي ه�ان oف��� فعال��� م�قع�� ب�ج�د ي���&G الفعال ال��قع N  و C  . 

- n#oة ث(ائي انo�,&ع�ل ( الT ت�� علىo�,م��لف��� ر ( ه� &sا?ا اكJqان ��)�;Tن�$ م� لل�&اد��q1 �� الان 

. 
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0.25 

 

 $�
 العلامة ع�اص
 الإجاfة ( ال��ض�ع الأول) ال��

 م���عة م��أة
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9 الصفحة    
  

 $�
ال��

 /الdاني

 

 

ال��ء 

 الdاني

 ل�ةفعا الأكs& ال.واء ت=�ي� مع ال>&#اني، ال.م ضغ� إرتفاع علاج في ال�ق�&حة الأدو#ة تأث�& آل�ة ش
ح

 :)02(  ال�ث�قة ل�ع��ات  fاس�غلال�

 :2س�غلال ال�tل أ م$ ال�ث�قة ا* 

�ة ي�ضح ج�ول -Mل نtدواء– ان��& ال�عق� ت� G�dالفعال ال��قع في م C و N ها ودرجة
 تأث

cZالأدو�ة حf xنلاح : 

ان  ي.ل C ال��قع في ج.ا وقل�لة N ال��قع في م&تفعة 704PXR دواء – انn#o ال�عق. ت>;ل ن$Lة -

 قل�لةو  ك�s&ة N الفعال لل��قع ال�;�نة الام�(�ة للأح�اض ال1&ة الJqور و ال��Ls ب�� الان�قال�ة ال&وا?�

 . C ال��قع ج.ا في

 N و C الفعال ال��قع في ال�عق. ت>;ل ن$Lة ت�Sن  lipronisil و ilprotpac ال��Lsة الادو#ة ب�(�ا -

�ا م�Mاو�ة�
�<Z$ بZ$ ال��قعZ$ في تقd�ب�� الان�قال�ة ال&وا?� ان ي.ل ال ���Lsور و ال�Jqل1&ةا ال 

 . لل����Ls ?ال($Lة ال��ق�� في م��اثلة و م�$او#ة C و N الفعال لل��قع ال�;�نة الام�(�ة للأح�اض

�G ا يmث
 : ذنا* d�ل RXP704 ال��قع على N Gفق . 
 على lisinopril و captorpil يmث

 . ال�رجة ب�ف� N و Z C$عال��ق

 :2اس�غلال ال�tل ب  م$ ال�ث�قة 

�ة �dلMن 
Zتغ uفي ال�م$ ب�لالة الان���ي ال��ا $Zال��ق C و N إضافة ع�� �d�ةالادو�ة ال> cZح 

xنلاح : 

 . % 100 ع(. اع��Vا الانo#�ي ال(>اT Y;�ن  2 و 1 ال�(1(��� في ال��Lsة الادو#ة إضافة ق�ل

 : ال����Ls إضافة ع(.:   1 ال��=�ى

captorpil و lisinopril م� فيo2.5 ال ms نلاح� eت(اق Yي ال(>ا�#oال��قع�� في الان N و C 

 أ~ ال��قع�� في الانn#o ن>اY ت�Ls الادو#ة ان ي.ل ms 10 ?ع. دن�ا ��n الى ل�Bل الoم� م&ور مع

 ال&,�oة ارتLا�T Y(ع ?ال�الي و ) E-I ال�عق. (  ي�>;ل و C و N الفعال ?ال��قع ?ق�ة ي&ت�Lان انه�ا

 ���سعف ال�&ادT ��)�;TفS[ لا و 2 الان��qن�$�� ان�اج �T;� فلا ال�&ادT;�(�� و 1 الان��qن�$�� ال�����ة

 . ال>&#اني ال.م ضغ� ان�فاض الى يdد~ ال.م�#ة هJا الاو�lة

 في ت&اك�ه و ال�&ادT;�(�� م$��#ات ارتفاع الى يdد~ C و N ال��قع�� ن>اY تs��� ان أخ&+  جهة م�

Hد~ اله�ائ�ة ال>عdاف كال$عال جان��ة اع&اض �ه�ر الى مايqال . 
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 : 2 ال��=�ى

 فق� N ال��قع في الانo#�ي ال(>اY ت(اقe نلاح� ms 2.5 الoم� في RXP704 ال��Ls إضافة-

&��$T م� م&ور معoل الBالى ل� n�� 10 ?ع. دن�ا ms ، الادو#ة ان ي.ل �Lsت Yن>ا n#oال��قع في الان 

N  أ~ انه فق� �Lالفعال ?ال��قع ?ق�ة ي&ت N ال�عق. و#�>;ل  ) E-I (ع ?ال�الي و)�T YاLة ارتo�,&ال 

 ف���سع &ادT;�(���ال TفS[ لا و 2 الان��qن�$�� ان�اج �T;� فلا ال�&ادT;�(�� و  1الان��qن�$�� ال�����ة

 . ال>&#اني ال.م ضغ� ان�فاض الى يdد~ ما هJا ال.م�#ة الاو�lة

 RXP704 ال��Ls ان على ي.ل اع��Vا و ثابC 0 ال��قع في الانo#�ي ال(>اY يLقى أخ&+  جهة م� -

 لال�فاع مادة ان ?�ا ، ن>اGه ��$��&) E-I (  ال�عق. ي�>;ل فلا ?ه ي&ت�L لا أ~ C ال��قع في يdث& لا

��)�;Tب ال�&ادJq)لل��قع�� ت nها س��;�Sال��قع في تف C ة ف�قلL$ن nت&اك ��)�;Tفي ال�&اد Hه�ائ�ةال ال>ع 

 . الqاف ال$عال ح.ة ت�]�� و جان��ة الاع&اض نقe الى يdد~ ما

 

 **�
 G:ــال

$Zة الادو�ة ان س�� م�ا ي��>�d�ال captorpil و lisinopril G�d1 الان��& ت ACE في 

$Zف� ال��قعN�Zف GغWاني ال�م��  ال�

 جان��ة اع
اض ت��M ل|$ ال�Zغ��ة غ
 كاسعال م

 . ال=اد

�RXP704 G ال�واءdي uواح� م�قع في الان���ي ال��ا Gو فق 
��M ن�ا	ه في اخ
 م�قع 

 . ال�ان��ة الاع
اض تN¡�  و ال�
�اني ال�م ضغNf Gف� ماM�ح

- 
�RXP704 G ال�واء ع��dان�قائي م �Z1  للأن��& ج ACE  اع�M في ال�ق�Z ال�=t& في 

 الأع
اض ح�ة م$ قلل cZ=f ال�
�اني ال�م الWغG ارتفاع علاج في الأفWل ،ع��
 ن�ا	ه
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 $�
ال��

 لcالdا

 

 

 

 

ال��ء 

 الأول/

 : الأول ال��ء


 ف
ض�ة اق�
اح 1ZMال��رت م�لازمة حالة ل�ف  : 

 سل�& أح�ه�ا ل�Z7N$ ال�م��ة ال�=الZل ن�ائج ت�dل) 01( لل�ث�قة ) أ(  ال�tل اس�غلال -


 :تلاحx حcZ ال��رت f��لازمة م7اب والآخ

�ة ت��اثل :  ال�م ت=الZل �Mات ن�Zوت
 ال_�& مع ال�7اب ال�lN ع�� ال=�
اء وال|
�ات ال�

 .ال<����ة

 ليالأو  ال��ل في ال=�
اء وال|
�ات ال�
وت�Zات م$ ك��ة وج�د نلاحx  :الأولي ال��ل ت=الZل �

lNالأولي ال��ل في ت�ج� ولا ال�7اب لل� lNالعاد� لل� . 

 لال�� في ال=�
اء ال�م��ة وال|
�ات ال�
وت�Zات �ه�ر ال��رت م�لازمة م
ض ع$ ي��ج :الاس���اج

 . الأولي

�ة م���M  على تN<�<ي رس& ت�dل: ) 01( لل�ث�قة  )ب( ال�tل اس�غلال -Z�|ع�� ال|ل��ة ال 

$Z7Nسل�& ش 
 :نلاحx حcZ م7اب وآخ

�ة القاع�� الغ�اء �tن   :العادة ال=الة في �Z�|ح م�ا م��ان� لل�M لt�f ال�م ب�7¡�ة له 

 . ال��ل في ال�ائ�ة ال��اد و	
ح 	��عي

�ة القاع�� الغ�اء �tن  :ال��رت f��لازمة الإصاfة حالة في �Z�|لل 
Zم��ان� غ 

غ ب��ة kهZ 

 .	��عي �tل fأدواره fال_�ام له M�ح لا ما وه� 	����ة،

�ة القاع�� الغ�اء ب��ة في خلل ه� ال��رت م�لازمة م
ض س��  : الاس���اجZ�|لل.  

$t�
�ة الف
ض�ة اق�
اح ZMال��رت ل��لازمة ال�ف : 


وت��Zةال الأل�اف ب��ة في خلل ع$ ال��رت م�لازمة ت��ج� $Zن  لل|�لاج�t�لقاع��ا للغ�اء الأساسي ال 
�ةZ�|لل . 
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ال��ء 

 /الdاني

 


ض الإصاfة س� ت�ض�ح�f ال��رت م�لازمة - : 

 ) :02( ال�ث�قة أشtال اس�غلال

 :حcZ نلاحIV x لل|�لاجZ$ ال��tنة ال����Z م�ع�دات ارت�اu ل|�¡�ة ن�§جة �dل(أ) :   ال�tل

 ىإل م�ا يmد� ال�ع� fعWها ح�ل α5 و α3 ، α4 ال����Z م�ع�دات تل�ف  :ال<����ة ال=الة في �

 . ال���ة م��ان� ال|�لاجZ$ م$ ل�  ت|��$

 ح�لα5 و α4 و α3 ال����Z م�ع�دات ال�فاف أن نلاحx :ال��رت f��لازمة الإصاfة حالة في �


 t�fل �tن  ال�ع� fعWهاZص=�ح غ cZن  ح�t ح�ل 4α و3α ال����Z م�ع�دات ال�فاف 

 3α اتال����Z ح�ل  5αال����Z م�ع�د ال�فاف �tن  ب�Z�ا ال<����ة، لل=الة م�اثل ال�ع� fعWه�ا


 فقG ج�ئ�ا 4α وZد� م�ا ، تام وغmأل�اف ت|��$ إلى ي $Zك�لاج 
Zة غ����	 . 


 ت|�ن  ه� ال��رت م�لازمة م
ض س�� :الاس���اجZعي غ��	ات �Zوت
 .  IV ال��G م$ ال|�لاجZ$ ل�

 3α ، 4α ال����Z م�ع�دات م$ ال��|�ن  الأfعاد ثلاثي ال|�لاج�Zي ال�عق� ت|��$ آل�ة �dل:  )ب(ال�tل

 : تلاحx ح5α cZ و

 بZ$ ه�Zروج��Zة رواGf ب�اس<ة معا ت
ت�G أم��ة أح�اض 8 م$ ب���Z م�ع�د كل ي�|�ن  -

 :حNH )   (cZ  و (CO) م���عات

- G� وأخ
� عادة  ه�Zروج��Zة رواGf 3 ب�اس<ة α4 ال����Z م�ع�د مع  α5 ال����Z م�ع�د ي
ت

 . O2H   ج��Xة ت��س<ها

�tل  Gly الأم�Zي ال=�� - $Z�>fرا $Z�Z�Zروج�Zة (ه>fة را  O2Hج��Xة ت��س<ها وأخ
�  عاد

 . 4α ال����Z م�ع�د مع

 ، ه�Zروج��Zة رواGf 4 ب�اس<ة 3α ال����Z م�ع�د مع 4α  ال����Z م�ع�د ي
ت�G ب�Z�ا -

)$Z�>fرا ،$Zعادي� $Z�>fة ت��س<ه�ا وراXج�� O)2. (H 

 س�ق
ارهاا على ت=افx ثان��ة ب��ات 3 ي�W�$ ثال�dة ف
ا®�ة ب��ة ذو IV ال|�لاجZ$ ب
وتZ$ : الاس���اج

 . له ال��tنة ال����Z م�ع�دات بZ$ ت��أ ه�Zروج��Zة رواf 8 GfفWل

  ال����Zفي  α5 ال����Z م�ع�د ت
{�Z على ال��
فة col4a5 ال��رثة م$ ج�ء �dل:  )ج(ال�tل

$Zة ال=ال� 0.5*4: تلاحx حcZ ال<اف
ة و العاد
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  0.5.وراث�ة 	ف
ة ه� ال��رت م�لازمة م
ض س�� أن ن���Mج :لاس���اجا


ض الإصاfة س� ت�ض�ح �t$ وعل�ه -�f يلي ك�ا ال��رت م�لازمة: 

 نات�ة وهي ، col4a5 ال��رثة م���M  على وراث�ة 	ف
ة ع$ ناتج وراثي م
ض ال��رت م�لازمة

 0.5.	اف
 ARNm ت
{�Z إلى أد� f Aال�|ل�Zت�Zة 136490 رق& G ال�|ل�Zت�Zة اس���ال ع$

 الأم��ة الأح�اض ن�ع في �Nلف 	اف
  )   5α( ال����Z م�ع�د ARNm  ت
ج�ة ع$ ت��ج -


 يmد� ال<اف
ة ال=الة في Glu و ، العادة ال=الة في Gly ن�� حcZ ، ال<����ة fال=الة مقارنةZتغ 


 إلى � حام� fآخ
 مع��ل أم�Zي ح��Zتغ l7ائNة ال�
Zالأمف�ت $Zوت
 وم$ جهة م$ ال�اتج لل�


 إلى ال<ف
ة ه§ه تmد�) 02(  ال�ث�قة م$  )ب( ال�tل مع<�ات وح�M أخ
�  جهةZال���ة في تغ 


 يو�ال�ال 4α ال���f �Z��ع�د ارت�ا	ه في خلل ح�وث إلى يmد� م�ا 5α ال����Z ال��ع�د الف
ا®�ةZفي تغ 

 0.5.) 02(  ال�ث�قة م$ )أ( ال�tل في ت�ض�=ه ت& {�ا ال��روس ال|�لاجZ$ ل�
وتZ$ الف
ا®�ة ال���ة


 إن -Zا®�ة ال���ة تغ
 لأساس�ةا ل���ف�ه فق�انه إلى يmد�  IV ال��G م$ ال|�لاجZ$ ل�
وتZ$ الف

�ة أن�Mة مdل م�ه أساسا ال��|�نة الأن�Mة م���M  علىZ�|د� م�ا ال|ل��ة الmه�ر إلى ي� 

 على ال�
ض له§ا ال���Zة الأع
اض �ه�ر أ� ال�
�� ال�lN ب�ل في وال�
وت�Zات ال�م

 ���Mة م��Wع ��
 0.5.ال�

 0.25. ص=�=ة ال�ق�
حة الف
ض�ة وم�ه

 ال��ا	� ه§ه لأن والأذنZ$ العZ�Z$ مdل أخ
�  م�ا	� ل��Z7 ال�
ض ان��ار تعلZل  -
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، t�fل IV ال��G م$ ال|�لاجZ$ ب
وتZ$ م$ أن��Mها ت�|�ن  والأعWاءZفإن ل§ل� ك� 
Zاه ب��ة تغ§ 

$Zوت

 إلى يmد� ال�Zة ه§ه ب��ة في تغ�Mفق�ها ما الأن الأع
اض ف�kه
 ، الأساس�ة و��ف�ها 

7
 فق�ان مdل ال�7اب الع�W م���M  على ل§ل� ال�7اح�ة� 0.5.... الM�ع فق�ان أو ال
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