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 2024-2023:الشهيد ماحي عبد القادر  سبدو                                                                             السهة الدراسية :ثانوية 

 ساعتاى: الثالثة  علوم تجريبية                                                                                             المدة : المستوى الثانوي

 اختبار الثلاثي الأول مادة علوم الطبيعة والحياة

   :(     الهقطة 07   )  الأول  تمريو

 بتأثيرِا الٍٕع٘ المصدٔز المتعمل  ببٍٗتّا الفساغٗٛ ٔ بالتشدٖد بمٕقعّا  الفعاه  في شسٔط  ٔضط ولاٟىٛ ، لتشدٖد الأٌصيمات تتىٗص 

التي تمجن  الأٌبٕب الهطى٘ تكدً لك الٕثٗكٛ  التالٗٛ  ٖات وطتٕفي مختمف  pH بالـ  ٌشاط الأٌصيمات الهاضىٛ داٌب وَ علاقٛ 

، ٔ كرا  وعطٗات "زاضتٕب"محصن عمّٗا ببرٌاور المحاكاٚ " الببطين ٔ التربطين" الهاضىين لأٌصيميننماذز دص٠ٖٗٛ لمىٕقع الفعاه ه

 :عمىٗٛ تخص الأٌصيمين 

 (Pepsin)الببشين   (Trypsin)التريبشين  الأنزيه

نماذج  

جزيئية  

للنوقع 

 الفعال

 
 

مشتوى 

 التأثير

الأوعاٞ الدقٗكٛ 

 (  8.5 ٔ 7.3دزدٛ اتذىٕضٛ تترأح  بين ) 

المعدٚ  

 ( 3.5 ٔ 1.5دزدٛ اتذىٕضٛ تترأح بين )
 

دور بعض 

الأحماض 

 الأمينية 

المشكلة  

للنوقع 

 الفعال

 His57 ٔ Asp102: تتشازك الأحماض الأوٍٗٗٛ  

 ٔSer195  ٜفي تحطٗي السابطٛ الببتٗدٖٛ عم

 (-CO-)  الكسبٕكطٗمٗٛ وطتٕٝ المجىٕعٛ

ٔ  (Lys)المٗصَٖ :للأحماض الأوٍٗٗٛ الكاعدٖٛ 

 .عمٜ طٕه الطمطمٛ  الببتٗدٖٛ (Arg)الأزدٍين 

  Asp32 ٔ Asp215  : َٖ الأوٗنيَٖتشازك اتذىضٙ

في تحطٗي السابطٛ الببتٗدٖٛ عمٜ وطتٕٝ المجىٕعٛ 

:  للأحماض الأوٍٗٗٛ العطسٖٛ (-NH-)الأوٍٗٗٛ 

 ٔ الفٍٗن ألاٌين (Tyr) التيرٔشَٖٔ  (Trp) الترٖبتٕفاُ

(Phe) ٖٛعمٜ طٕه الطمطمٛ  الببتٗد .

المبٍٗٛ في الٍىاذز اتدص٠ٖٗٛ لأٌصيم٘ الببطين   ٔ التربطين،  الأحماض الأوٍٗٗٛ سدد وٍطكٛ المٕقع الفعاه التي تٍتى٘ إلّٗا  -1

 :ثي تعسف عمٜ  ٌٕاتر تأثير الأٌصيمين وعا عمٜ وتعدد الببتٗد التال٘ 

 

Val – Met – Lys –Cys –Arg –Phe – Asp –Gln – Tyr –His – Gly 

 

الرٙ دزدٛ حمٕضٛ وطتٕٝ الأٌبٕب الهطى٘  َٖ الببطين  ٔ الترٖبطين ب الهاضيَٖعلاقٛ ٌشاط الأٌصٖياشسح في ٌص عمى٘  -2

 .ٖؤثس فْٗ كن وٍّىا  اٌطلاقا وَ وعطٗات الٕثٗكٛ ٔ وكتطباتك 
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   :(  الهقطة 14 ) : الثاني تمريو

ٖتٕقف ٌشاط البرٔتٍٗات عمٜ بٍٗتّا الفساغٗٛ  ٔلتٕضٗح العلاقٛ بين تػير البٍٗٛ الفساغٗٛ  ٔظّٕز المشاكن ٔالإختلالات الصشٗٛ 

 .كىسض التمٗف الكٗط٘ تكدً الدزاضٛ التالٗٛ 

  قٍاٚ غشاٟٗٛ  لمدلاٖا المداطٗٛ  تطىح بٍكن شٕازد الكمٕز  عمٜ داٌبي غشاٞ اترمٗٛ ٔ الرٙ  CFTRالبرٔتين  :  الجزء الأول

  زطب ٍٖطاب بطّٕلٛ عمٜ ضطح غشاٞ اترلاٖا المداطٗٛ  يحفص تباده الماٞ بين الٕضطين  لمشفاظ عمٜ تشكن مخاط طبٗع٘

 . ٔ ٖطّن التدمص وٍْ   لمكطاٞ عمٜ البكتيرٖا الطازٚ 

 .تكدً بعض الآلٗات التي تحدخ عمٜ وطتٕٝ غشاٞ  اترمٗٛ السٟٕٖٛ  (1)الٕثٗكٛ 

 .G542Xلشدص المصاب وَ ٌٕع  (ز) ٔالشكن G551Dلشدص المصاب وَ ٌٕع  (ب)عٍد شدص ضمٗي ، الشكن  (أ) الشكن 

 

 

   

         تدفق الماء بكمية أكبر                                                          شٕازد الكمٕز                         

شخص مصاب  : (ج)الشكل 

 G542Xمن نوع 

 شخص مصاب  :  (ب)الشكل 

 G551D من نوع 

 شخص سليه  : (أ)الشكل 

 (1)الوثيقة 

  .(1)  وعطٗات الٕثٗكٛ حلل -

 :  الجزء الثاني

تكدً  التتابع الٍٗكمٕٗتٗدٙ لمطمطمٛ غير وطتٍطدٛ  بٕاضطٛ  (2)بػٗٛ  تٕضٗح أصن المسض التمٗف الكٗط٘  إلٗك الٕثٗكٛ  

 ،   (أ)بالشكن  G551D   وَ ٌٕع CFTRالطبٗع٘ ٔ  الطافس   CFTR  للألٗن  Anagèneبسٌاور 

 .وَ ٌفظ  الٕثٗكٛ  ٖٕضح ددٔه الشفسٚ الٕزاثٗٛ  (ز)أوا الشكن ،     (ب)بالشكن G542Xٔوَ ٌٕع 
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553 552 551 550 
 رقم الثلاثيات

 ADNفي 

1659 1658 1657 1656 1655 1654 1653 1652 1651 1650 1649 1648 
 رقم التتابع

النيكليوتيدي 

A G C A A C T G G A G G CFTR.adn 

A G C A A C T A G A G G G551D.adn 

 (أ)الشكن 

544 543 542 541 540 
 رقم الثلاثيات

 ADNفي 

1632 1631 1630 1629 1628 1627 1626 1625 1624 1623 1622 1621 1620 1619 1618 
 رقم التتابع

النيكليوتيدي 

T G G A A G A G G T T C T T G 
CFTR.ad

n 

T G G A A G A G T T T C T T G 
G542X.ad

n 
 

 (ب)الشكن 

 

 (ز)الشكن 

 (2)الٕثٗكٛ 

وسض التمٗف الكٗط٘ وبرشا  العلاقٛ بين تػير البٍٗٛ الفساغٗٛ  لمبرٔتين ٔظّٕز وشاكن ٔاختلالات ٔضح أصن   -

   .(2)، باضتػلالك لمٕثٗكٛ الصشٗٛ  

  

en
cy

-ed
uc

ati
on

.co
m/ex

am
s

www.ency-education.com



4 
 

 ٌكاط07 لاختباز  الجلاث٘ الأٔه الطٍٛ الجالجٛ عمًٕ تجسٖبٗٛالإدابٛ  المكترسٛ لمتىسَٖ الأٔه 

 المبٍٗٛ في الٍىاذز اتدص٠ٖٗٛ  لأٌصيم٘ الببطين     الأحماض الأوٍٗٗٛ تحدٖد وٍطكٛ المٕقع الفعاه التي تٍتى٘ إلّٗا - 1

 :ٔ التربطين 

 :بالٍطبٛ لمببطين *

وَ المٕقع الفعاه    (التعسف –الازتباط )  ٍٖتىٗاُ لمٍطكٛ التجبٗت Ser35 ٔTyr75 : اتذىطاُ الأوٍٗٗاُ -

 وَ المٕقع الفعاه   (التشفٗص )  ٍٖتىٗاُ لمٍطكٛ التأثير Asp32 ٔAsp215 : اتذىطاُ الأوٍٗٗاُ --

: بالٍطبٛ لمترٖبطين*

وَ المٕقع الفعاه    (التعسف –الازتباط )ٍٖتى٘ لمٍطكٛ التجبٗت Asp189: اتذىض الأوٗني -

 وَ المٕقع الفعاه  (التشفٗص )تٍتى٘ لمٍطكٛ التأثير Asp102 ٔSer195 ٔ His57 : الأحماض الأوٍٗٗٛ -

 :التعسف عمٜ  ٌٕاتر تأثير الأٌصيمين وعا عمٜ وتعدد الببتٗد التال٘  ** 
Val – Met – Lys –  Cys – Arg – Phe – Asp –Gln – Tyr –His – Gly 

 :الٍٕاتر 

Val –Met – Lys 

Cys –Arg 

Phe – Asp –Gln 

Tyr –His – Gly 

الرٙ ٖؤثس  دزدٛ حمٕضٛ وطتٕٝ الأٌبٕب الهطى٘  َٖ الببطين  ٔ الترٖبطين ب الهاضيَٖعلاقٛ ٌشاط الأٌصٖيشسح -2

 :فْٗ كن وٍّىا  في ٌص عمى٘

  :المكدوٛ

اضىٛ وجن الببطين ٔ التربطين  دٔزا فعالا في اتذفاظ عمٜ ضلاوٛ الصشٛ الػراٟٗٛ  في العطٕٖٛ  ، الْتؤدٙ الأٌصيمات 

. الأٌبٕب الهطى٘ الرٙ تؤثس فْٗ  وَ خلاه ٌشاطّا عٍد شسٔط محددٚ وَ دزدٛ اتذىٕضٛ في وطتٕٝ

فٗي تتىجن علاقٛ ٌشاط الأٌصيمين الهاضىين الببطين  ٔ الترٖبطين  بدزدٛ حمٕضٛ وطتٕٝ الأٌبٕب الهطى٘  الرٙ 

؟ ٖؤثس  فْٗ كن وٍّىا

  :العسض

  pHٔ الرٙ يمجن (3.5 ٔ 1.5دزدٛ اتذىٕضٛ تترأح بين ) في المعدٚ سٗح الٕضط ساوط٘" الببطين"ٍٖشط أٌصٖي  

 الأوجن بالٍطبٛ لْ 

ٔ  (8.5 ٔ 7.3دزدٛ اتذىٕضٛ تترأح بين )قاعدٙ  سٗح الٕضط  الأوعاٞ الدقٗكٛ في " الترٖبطين"بٍٗىا ٍٖشط أٌصٖي  

   الأوجن بالٍطبٛ لْ pHالرٙ يمجن

:   الشسٔط المجمٜ وَ دزدٛ اتذىٕضٛ سٗح ٓ تأثيرٔضطكلا الأٌصيمين ٖتٕفس في  بالٍطبٛ هٔ

  الأٌٖٕٗٛ طبٗعٗٛ سالتّىا  -
 بٍٗتّىا الفساغٗٛ طبٗعٗٛ  -
 ٔدٕد تكاون بٍٕٗٙ بين المٕقع الفعاه لكن وٍّىا ٔ زكٗصتْ الٍٕعٗٛ  -
بين السكٗصٚ ٔ الطلاضن اتداٌبٗٛ للأحماض الأوٍٗٗٛ المشكمٛ  (أٌٖٕٗٛ خاصٛ )قدزٚ الازتباط بسٔابط اٌتكالٗٛ ٔ  -

 :لمٍطكٛ التجبٗت وَ المٕقع الفعاه 
 وع اتذىطين الأوٍٗٗين :بالٍطبٛ لمببطين : Ser35 ٔTyr75 

  وع اتذىض الأوٗني :بالٍطبٛ لمترٖبطينAsp189 

 ES: زكٗصٚ  –فٗتشكن المعكد أٌصٖي  -
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ٔ تصبح السكٗصٚ في المكاُ المٍاضب لمتأثير عمّٗا بٕاضطٛ الطلاضن اتداٌبٗٛ للأحماض الأوٍٗٗٛ اتراصٛ  -

 : بالتأثير 

 اتذىطاُ الأوٍٗٗاُ :بالٍطبٛ لمببطين : Asp32 ٔAsp215 

الأحماض الأوٍٗٗٛ : بالٍطبٛ لمترٖبطين : Asp102 ٔSer195 ٔ His57 

 (-NH-)الأوٍٗٗٛ تحطٗي السابطٛ الببتٗدٖٛ عمٜ وطتٕٝ المجىٕعٛ فٗؤوَ أٌصٖي الببطين ٔظٗفٛ تحفٗصٓ لتفاعن - 

عمٜ طٕه الطمطمٛ  (Phe) ٔ الفٍٗلألاٌين(Tyr) التيرٔشَٖٔ (Trp) الترٖبتٕفاُ: للأحماض الأوٍٗٗٛ العطسٖٛ 

    ، في وطتٕٝ  المعدٚ  وَ الأٌبٕب الهطى٘  الببتٗدٖٛ

  الكسبٕكطٗمٗٛ  تحطٗي السابطٛ الببتٗدٖٛ عمٜ وطتٕٝ المجىٕعٛٔ ٖؤوَ أٌصٖي الترٖبطين ٔظٗفٛ تحفٗصٓ لتفاعن- 

(-CO-)  ٖٛالمٗصَٖ :للأحماض الأوٍٗٗٛ الكاعد(Lys) الأزدٍين ٔ(Arg) ٖٛفي عمٜ طٕه الطمطمٛ  الببتٗد ،

 وطتٕٝ  المع٘ الدقٗل   وَ الأٌبٕب الهطى٘  

ٔ أٙ تػير لدزدٛ حمٕضٛ الٕضط  بالٍطبٛ لأٙ وٍّىا فإٌّا تػير وَ سالتّىا الأٌٖٕٗٛ بالتأثير الطمبي عمٜ اتذالٛ 

ٖفكد فعمٜ وطتٕٝ المٕقع الفعاه  اتذسٚ للأحماض الأوٍٗٗٛ ٔباترصٕص تمك المٕدٕدٚ لمٕظاٟف اتداٌبٗٛالكّسباٟٗٛ 

 وادٚ التفاعن ٔبالتال٘ يمٍع سدٔخ التفاعن  ٖعٗل تجبٗت مما المٕقع الفعاه شكمْ المىٗص،

   :اتراتمٛ

  ES بكدزٚ ازتباط كن وٍّىا بسكٗصتْ ٔ تشكٗن المعكد "  ٔ الترٖبطينالببطين  "َٖ الهاضىين ٌصٖيٖتعمل ٌشاط الأ

 . لكن وٍّىا في وطتٕٝ تأثيرٓ  وَ الأٌبٕب الهطى٘   الأوجنpH ثي التأثير عمّٗا لتٕفس الـ
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 الٍكطٛ 13 .الإدابٛ   المكترسٛ لمتىسَٖ  الجاٌ٘ لاختباز  الجلاث٘ الأٔه الطٍٛ الجالجٛ عمًٕ تجسٖبٗٛ 

   ٌكاط 3:                                                      اتدصٞ الأٔه 

  : (1)  وعطٗات الٕثٗكٛ تحليل -1

 :بعض الآلٗات التي تحدخ عمٜ وطتٕٝ غشاٞ  اترمٗٛ  السٟٕٖٛ سٗح ٌلاسظ (1)تٕضح الٕثٗكٛ 

  :لشدص ضمٗي    (أ)بالشكن ** 

   ٖٕٟٛقٍاٚ  بسٔتٍٗٗٛ ٖتطىَ غشاٞ اترمٗٛ السCFTR ،   

   تطىح بٍكنCl
-

     وَ ِٕٗلى  اترمٗٛ   إلى ٔضط خازز اترمٗٛ ،

 يحفص   تباده  الماٞ  بين الٕضطين،  

  لمكطاٞ عمٜ البكتيرٖا الطازٚ   ٖطّن التدمص وٍْ مخاط  طبٗع٘ ٖتشكن   . 

 :  G551Dوَ ٌٕع شدص وصاب  :(ب )بالشكن ** 

  ٛٗالسٟٕٖٛ  قٍاٚ  بسٔتٍٗٗٛ ٖتطىَ غشاٞ اترمCFTR ٛوػمكٛ غير فعال   ،  

   لا تطىح بٍكنCl
-

    إلى ٔضط خازز اترمٗٛ  فٗبكٜ وتراكي داخن ِٕٗلى اترمٗٛ السٟٕٖٛ ،     وَ ِٕٗلى  اترمٗٛ

 إدخاه الماٞ بكىٗٛ أكبر الى داخن اترمٗٛ   بن ٖتي   فلا  يحفص  تباده  الماٞ  بين الٕضطين ، 

  ٍْفتتراكي بْ البكتيرٖا الطازٚ فٗشكن مخاط  غير طبٗع٘  كجٗف  ٖصعب التدمص و  . 

  :G542Xوَ ٌٕع شدص وصاب  :(ز)بالشكن ** 

  ٍٛٗٗلا ٖتطىَ غشاٞ اترمٗٛ السٟٕٖٛ  الكٍاٚ  البرٔت CFTR  ٚعدً تسكٗب الكٍا    . 

   لا تٍتكن  شٕازدCl
-

 .  داخمّا وتراكي  فٗبكٜ     الى ٔضط خازز اترمٗٛ

   اترمٗٛ ، الماٞ بكىٗٛ أكبر الى داخن  بن ٖتي إدخاه لا  يحفص  تباده  الماٞ  بين الٕضطين  

   ٚفٗشكن مخاط  غير طبٗع٘  كجٗف  ٖصعب التدمص وٍْ  فتتراكي بْ البكتيرٖا الطاز. 

  :ٔوٍْ ٌطتٍتر 

  بأغشٗٛ اترلاٖا المداطٗٛ  وَ  CFTRالمصاب ٖعاٌ٘ وَ عدً ٔدٕد الكٍاٚ الػشاٟٗٛ البرٔتٍٗٗٛ أُ الشدص ** 

  . G551Dقٍاٚ لكَ غير ٔظٗفٗٛ وَ ٌٕع أٔ   ٔدٕد    G542Xٌٕع 

 . CFTRٖتٕقف   تشكن المداط الطبٗع٘ باترلاٖا المداطٗٛ عمٜ ٌشاط  الطبٗع٘ لمكٍاٚ ** 
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  نقطة   9.5  اتدصٞ الجاٌ٘ 

  نقاط3=   المجموع 0.25 لكل سلسلة أو جزيئة جديدة   0.25*12 النسخ والترجمة ←

 

 ADNزقي الجلاثٗات في  550 551 552 553

 زقي التتابع الٍٗكمٕٗتٗدٙ 1648 1649 1650 1651 1652 1653 1654 1655 1656 1657 1658 1659

A 
 

T 

G 
 

C 

C 
 

G 

A 
 

T 

A 
 

T 

C 
 

G 

T 
 

A 

G 
 

C 

G 
 

C 

A 
 

T 

G 
 

C 

G 
 

C 
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 وطتٍطدٛضمطمٛ 
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 ضمطمٛ غير وطتٍطدٛ
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 وطتٍطدٛضمطمٛ 
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وسض التمٗف الكٗط٘ وبرشا  العلاقٛ بين تػير البٍٗٛ الفساغٗٛ  لمبرٔتين ٔظّٕز وشاكن ٔضح أصن   -

   .(2)، باضتػلالك لمٕثٗكٛ ٔاختلالات الصشٗٛ  

 : (2)    باضتػلالك لمٕثٗكٛ ←

 الطبٗعٗٛ  ٔ التتابع الٍٗكمٕٗتٗدٙ  CFTRبالمكازٌٛ  بين التتابع الٍٗكمٕٗتٗدٙ لطمطمٛ المطتٍطدٛ  لمىٕزثٛ 

 :  مدد G551D  وَ ٌٕع   CFTRلطمطمٛ المطتٍطدٛ  لمىٕزثٛ الطافسٚ  

 تماثن   التتابع الٍٗكمٕٗتٗدٙ  بٍّٗىا.  

 551  في الجلاثٗٛ  وا عدا  اختلاف   (CCA )  تم تػيرِا إلى (CTA )  اضتبداه  سٗح تم  

   غير طبٗع٘ ADN بالمٕزثٛ  T بالٍٗكمٕٗتٗدٚ  الطبٗع٘ ADN  بالمٕزثٛ  C وَ ٌٕع 1652الٍٗكمٕٗتٗدٚ 

  ِرٓ الطفسٚ  سمشت بتركٗب الٕضٗطARNm   الطبٗع٘  وَ 551    تػير الساوصٚ  زقي طافسGGU 

  . GAUالساوصٚ  الطافسٚ  إلى 

  وَ 551 اتذىض الأوٗني زقي اضتبداهٔبالتال٘ تسكٗب ضمطمٛ وتعددٚ الببتٗد   غير طبٗعٗٛ  سٗح تم 

  . Asp باتذىض الأوٗني  Glyٌٕع 

 الطبٗعٗٛ  ٔ التتابع الٍٗكمٕٗتٗدٙ  CFTRبالمكازٌٛ  بين التتابع الٍٗكمٕٗتٗدٙ لطمطمٛ المطتٍطدٛ  لمىٕزثٛ 

 : مدد   G542X  وَ ٌٕع   CFTRلطمطمٛ المطتٍطدٛ  لمىٕزثٛ الطافسٚ  

 تماثن   التتابع الٍٗكمٕٗتٗدٙ  بٍّٗىا.  

   ٛٗ542وا عدا  اختلاف  في الجلاث   (CCT )  تم تػيرِا إلى (ACT )   سٗح تم اضتبداه  

 غير  ADN بالمٕزثٛ  A الطبٗع٘ بالٍٗكمٕٗتٗدٚ  ADN  بالمٕزثٛ  C وَ ٌٕع 1624الٍٗكمٕٗتٗدٚ 

 طبٗع٘ 

 إلى  GGA وَ الطبٗع٘ 542  طافس    تػير الساوصٚ  زقي  ARNm ِرٓ الطفسٚ  سمشت بتركٗب الٕضٗط 

 .زاوصٚ تٕقف    UGAالساوصٚ  الطافسٚ 

  وَ ٌٕع542سرف  اتذىض الأوٗني زقي ٔبالتال٘ تسكٗب ضمطمٛ وتعددٚ الببتٗد   غير طبٗعٗٛ قصيرٚ   سٗح تم 

Gly    المٕافل لــ 541ٔتٕقف عىمٗٛ الترجمٛ  لمطمطمٛ وتعددٚ الببتٗد عٍد اتذىض الأوٗني  Leu .  

  فٍتر  CFTRسدخ عٍد  الشدص المصاب  طفسٚ وطّت المٕزثٛ المشسفٛ عمٜ تسكٗب البرٔتين  :ٔوٍْ ٌطتٍتر 

 :عٍّا تسكٗب ضمطمتين وتعددٚ الببتٗد غير طبٗعٗتين سطب ٌٕع الطفسٚ   بٍٕعّٗا  ِىا 

 .Asp  باتذىض الأوٗني وَ ٌٕع  Gly وَ ٌٕع 551 اضتبداه اتذىض الأوٗني زقي   G551Dوَ ٌٕع 

   Gly وَ ٌٕع 542  تٕقف عىمٗٛ الترجمٛ لمطمطمٛ وتعددٚ الببتٗد باتذىض الأوٗني زقي    G542Xوَ ٌٕع 

 :وسض التمٗف الكٗط٘  تٕضٗح أصن  ←

 :  بــ MUCOVISIDOSE وَ الٍتاٟر المحصن عمّٗا يمكَ  تٕضٗح أصن المسض 

   إذ نمٗص طفستين مختمفتين سطب  CFTRسدٔخ طفسٚ وطت المٕزثٛ المشسفٛ عمٜ تسكٗب البرٔتين  الػشاٟ٘ 

 :    فٍذد  CFTRوكسِا بالمٕزثٛ 

 وَ الطمطمٛ المطتٍطدٛ  1652  تم اضتبداه  الٍٗكمٕٗتٗدٚ زقي  G551Dطفسٚ وَ ٌٕع :     الٍٕع الأٔه←

 . الطافس  ADNوَ   T الطبٗع٘  بالٍٗكمٕٗتٗدٚ ADN وَ  Cوَ ٌٕع 

   GAU بالساوصٚ غير طبٗعٗٛ  GGU  وَ ٌٕع 551  زقي  ARNmسمح بتػير  الساوصٚ المٕافكٛ وَ دص٠ٖٛ 

 وَ  Asp  وَ وتعدد الببتٗدٙ الطبٗع٘  باتذىض الأوٗني   Gly وَ ٌٕع 551ٔوٍْ تػير اتذىض الأوٗني زقي 

 .وتعدد الببتٗدٙ غير الطبٗع٘ 

 ببٍٗٛ فساغٗٛ غير طبٗعٗٛ   فاقد   G551D وَ ٌٕع  CFTRِرا التػير سمح بتركٗب بسٔتين الػشاٟ٘ 
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CLٖصبح غير قادز عمٜ الاٌفتاح لا ٖطىح بٍكن شٕازد   سٗح لٕظٗفتْ
-

 اترمٗٛ المداطٗٛ   الى الٕضط خازز 

CLفٗتراكي تسكٗص الشٕازد 
-

  

ٌكن كىٗٛ كبيرٚ وَ الماٞ  الى الٕضط داخن مما ٖطاِي في بالهٕٗلى اترمٗٛ 

ٖٔكن بٍطبٛ اكبر بالٕضط خازز اترمٗٛ مما ٖؤدٙ الى تشكن مخاط  أقن زطٕبٛ  كجٗف عمٜ الططح اترمٗٛ 

  فٗطد المٍافر التٍفطٗٛ كىا ٖطىح اترازد٘ لمدلاٖا المداطٗٛ السٟٕٖٛ لا ٍٖطاب بطّٕلٛ ٖصعب التدمص وٍْ

 .بتراكي البكتيرٖا الطازٚ عمٜ ِرٓ اترلاٖا ٖٔصاب بالالتّاب  إٌْ وسض المٗفٛ الكٗطٗٛ 

 وَ الطمطمٛ المطتٍطدٛ  1624تم اضتبداه  الٍٗكمٕٗتٗدٚ زقي    G542Xطفسٚ وَ ٌٕع   :الٍٕع الجاٌ٘   ←

 . الطافس  ADNوَ     A الطبٗع٘  بالٍٗكمٕٗتٗدٚ ADN وَ  Cوَ ٌٕع 

   UGA بالساوصٚ غير طبٗعٗٛ  GGA  وَ ٌٕع 542  زقي  ARNmسمح بتػير  الساوصٚ المٕافكٛ وَ دص٠ٖٛ 

  فٍشصن عمٜ  وتعدد   Leu وَ ٌٕع 541 ِٔ٘ زاوصٚ التٕقف تتٕقف عىمٗٛ الترجمٛ عٍد  اتذىض الأوٗني زقي 

 . حمض أوٗني فكط وكازٌٛ بالببتٗد الطبٗع٘ الطٕٖن 541الببتٗدٙ غير طبٗع٘  قصير وشكن فكط وَ 

ببٍٗٛ فساغٗٛ غير طبٗعٗٛ  ٖتي التدمص وٍْ    G542X وَ ٌٕع  CFTRِرا التػير سمح بتركٗب بسٔتين 

 .وباشسٚ لرا لم ٖتي  تٕضعْ بػشاٞ اترلاٖا المداطٗٛ  السٟٕٖٛ 

CLفلا تٍتكن شٕازد 
-

  إلى الٕضط خازز اترمٗٛ المداطٗٛ فٗتراكي تسكٗصِا 

  

بّٕٗلى اترمٗٛ مما ٖطاِي في ٌكن 

كىٗٛ كبيرٚ وَ الماٞ  إلى الٕضط داخن اترمٗٛ ٖٔكن بٍطبٛ اكبر بالٕضط خازز اترمٗٛ أقن زطٕبٛ  مما ٖؤدٙ إلى 

تشكن مخاط  قمٗن الماٞ كجٗف لا ٍٖطاب بطّٕلٛ عمٜ الططح اترازد٘ لمدلاٖا المداطٗٛ السٟٕٖٛ ٖصعب 

التدمص وٍْ  فٗطد المٍافر التٍفطٗٛ كىا ٖطىح بتراكي البكتيرٖا الطازٚ عمٜ ِرٓ اترلاٖا ٖٔصاب بالالتّاب  

 .إٌْ وسض المٗفٛ الكٗطٗٛ 

 :إبساش العلاقٛ بين تػير البٍٗٛ الفساغٗٛ  لمبرٔتين ٔظّٕز وشاكن ٔاختلالات الصشٗٛ  ←

 أوٍٗٗٛ أحماض بين تٍشأ التي السٔابط عمٜ ، لمبرٔتين الٕظٗف٘ التدصص ٔبالتال٘ الفساغٗٛ البٍٗٛ ٔوٍْ تتٕقف
 أٔ الطلاضن الببتٗدٖٛ الطمطمٛ في دقٗكٛ بطسٖكٛ وتىٕضعٛ ،ٔ (....الكبرٖت، شازدٖٛ،  دطٕز ثٍاٟٗٛ )محددٚ 

الٕزاثٗٛ وَ خلالها يمكَ الكشف عَ المٕاقع الٍشطٛ لمبرٔتين الٕظٗف٘  وطؤٔه عَ ٔظٗفٛ اترلاٖا   السضالٛ سطب

 .بشكن طبٗع٘ ٔوٍْ ضلاوٛ العطٕٖٛ 

ٖؤدٙ إلى  تسكٗب  بسٔتين بٍٗٛ فساغٗٛ  غير طبٗعٗٛ   (طفسٚ  )ٔأٙ خمن يمظ المٕزثٛ المشسفٛ عَ تسكٗب البرٔتين  

خمن  في عدد ٌٕٔع ٔتستٗب الأحماض الأوٍٗٗٛ  ٔبالتال٘ خمن في ٌٕع  أٔ عدد السٔابط  التي تطاِي في اضتكساز البٍٗٛ  )

تفكدٓ   تخصصْ الٕظٗف٘ داخن اترمٗٛ  فٗدتن ٌشاطّا ٔوٍْ ظّٕز وشاكن ٔاختلالات   (الفساغٗٛ لمبرٔتين 

 .الصشٗٛ 
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