
ْزا  يزخظظخ نًؼشفخ آنٛخ كًٛٛبئٛخانقذسح ػهٗ إقظبء انلاراد َزٛدخ خلاٚب يُبػٛخ ٔخضٚئبد  ٚخنهؼؼٕ

انزذخم َقٕو ثبنذساسخ انزبنٛخ:

محددا  (Y(و)X)،ثم سمي العنصرينالأسس المعتمدة في ذلكذكر مع  C5 وC4 وC3وC2 و C1على الخلاياتعرف -1
.طبيعتهما الكيميائية

 الاستجابة في C3 لمخميةحهل الدور المحهري أكتب نص عممي  بمعموماتك، ومدتعينا الوثيقة تلمعطيا باستغلالك -2
  (.Y(و)X)العنصرينمبرزا دور  ،النهعية المناعية

اسة العلاقة بين بنية ووظيفة البروتين الإنزيمي نقهم بالدراسة التالية:ر د رفي إطا
ٔخطٛش ُٚزح ػٍ إػطشاة فٙ الاسزقلاة انغزائٙ نهسًغ  يشع ٔساثٙ َبدس (la phénylcétonurieيشع انجٕال انزخهفٙ )

الأيُٛٙ انفُٛم ألاٍَٛ.

 .ص انؼظجٙ انًشكض٘ ٔٚؼٛق ًَٕ ديبؽ انطفم يًب ٚسجت انزخهف انؼقهٙبرشاكى انفُٛم ألاٍَٛ فٙ انذو سبو نهدٓ -

ى انز٘ ٚسفض  رفبػم رسٕٚم انسًغ الأيُٛٙ انفُٛم ألاٍَٛ( ْٕ الإَضPhenylalanine hydroxylaseٚ) PAHالإَضٚى  -

(Phe(ٍٚإنٗ انسًغ الأيُٛٙ انزٛشٔص)Tyr.) 

PAH (Phenylalanine hydroxylase)انجُٛخ انفشاغٛخ نلإَضٚى  1انىثُقت رجٍٛ 

( يغ انزؼهٛم.-أ–)انشكم يسذد يسزٕٖ انجُٛخ انفشاغٛخ لإَضٚى  3إنٗ  1رؼشف ػهٗ انجٛبَبد انًشقًخ يٍ  -1
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( إنٗ Phenylalanine hydroxylase) PAHانزٙ رظٛت انًٕسثخ انًؼجشح نلإَضٚى  (mut 194) رؤد٘ انطفشح-2

 يٍ الإَضٚى. 194رغٛٛش انسًغ الأيُٛٙ 

(mut 194)بانطفرة  إقزشذ فشػٛخ زٕل يدبل )يٕقغ( الإَضٚى انًؼُٙ: 11يستعُُا بًعطُاث انىثُقت -

.PAHنلإَضٚى 

رسًر ْزِ انهَٕٙانزخهفٙ ،ثًب فٙ رنك رقُٛخ انفظم ػلاج يشع انجٕال  رقُٛبد نهزسقق يٍ فبػهٛخػذح رسزخذو 

 )انًظم(.انزقُٛخ ثفظم ٔرسذٚذ الأزًبع الأيُٛٛخ نهجلاصيب

ٔالأزًبع  PAHى لإَضٚا خضء يٍ انسهسهخ انُبسخخ نهًٕسثخ انًششفخ ػهٗ ثُبء 2انىثُقت انشكم )أ( ًثم* ٚ

 يظبة ثبنًشع. )ؽفم(الأيُٛٛخ انًٕافقخ نٓب ػُذ شخض سهٛى ٔأخش 

َزبئح انفظم انهَٕٙ إَطلاقب يٍ خهٛؾ لأزًبع أيُٛٛخ نًظم شخض سهٛى  2(انىثُقت بانشكم ) ًثم* ٚ

، ٚزى قٛبط كًٛخ الأزًبع الأيُٛٛخ ػٍ ؽشٚق قٛبط شذح الإيزظبص.ٔيظم ؽفم يظبة ثبنًشع

 ح الإيزظبص ثضٚبدح كًٛخ الأزًبع الأيُٛٛخ(.شذ )رضداد

.من الجزء الأول( 2على صحة الفرضية.)الدؤال2استدل من خلال معطيات الهثيقة  -1
( عند الأطفال.la phénylcétonurieما هي الحلهل المقترحة للحد من حدة مرض البهال التخلفي ) -2 elbassair.n
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: تحديد طبيعتهما الكيميائيةو   Yو Xوالأسس المعتمدة والتعرف عمى العنصرين Cعمى الخلايا التعرف-1
الأسس انًعتًدةانخهُت

C1LBبنزكبيم انجُٕٛ٘ ثٍٛ ث انًسزؼذ ػهٗ ًجبششان زؼشفان BcRيسذد انًسزؼذ ٔ. 

C2LT8بنزكبيم انجُٕٛ٘ ثٍٛ ث انًظبثخخ خهٛان ػهٗضدٔج ًان زؼشفانTcR ٍٛٔيسذد انًسزؼذ ٔثCD8 ٔCMH I. 

C3LT4بنزكبيم انجُٕٛ٘ ثٍٛ ث ؼبسػخانخ ٛخهان ػهٗضدٔج ًان زؼشفانTcR ٍٛٔيسذد انًسزؼذ ٔثCD4 ٔII CMH.

C4ػهٗ يسذدارّ ػشعْٔٔؼًّ  انًسزؼذ هغثخهُت عارضت CMH II ٍٛ1،إفشاص الأَزشنٕك.

C5إسزٓذافٓب يٍ انفٛشٔط ٔػشع ثجزٛذارّ ػهٗ خهُت يصابت. CMH I

انطبُعت انكًُُائُتانعُصر

(X)ٍُٕثشٔرُٛٛخ.غهٛك1الأَترنىك

(Y)ٍُغهٛكٕثشٔرُٛٛخ.2الأَترنىك

:العممينص ال -2
 ٔخضٚئبد كًٛٛبئٛخ يزخظظخLB ، LT4، LT8 نًفبٔٚخ نهؼؼٕٚخ انقذسح ػهٗ إقظبء انلاراد َزٛدخ خلاٚب يُبػٛخ 

 ؟ٍ فٍ ذنكوكُف َساهى الأَترنىكُ ،انُىعُت انًُاعُت الاستجابت فٍ LT4فًا هى اندور انًحىرٌ نهخهُت ،)الأَزشنٕكٍٛ(

إفشاص ،ثى  CMH IIٔرنك ثجهغ انًسزؼذ ْٔؼًّ ٔػشع يسذدارّ ػهٗ (CPA)رقٕو انجبنؼخ انكجٛشح ثذٔس خهٛخ ػبسػخ  -
.LT4تُشُط يٍ أخم  1الأَترنىكٍُ 

.CD4 ٔ CMHIIٔيسذد انًسزؼذ ٔثٍٛ TcRثبنزؼشف انًضدٔج ػهٗ انخهٛخ انؼبسػخ ثبنزكبيم انجُٕٛ٘ ثٍٛ  LT4رقٕو  -

 يسسسخ(.LT4) 2يسزقجلاد الأَزشنٕكٍٛ  LT4 رًزهك -

  رفشصLT4   )انًسسسخ )انًُشطخIL2  ٍنُفسٓب فٛسفض ركبثشْب نزشكم نًخ يLT4   ٚؼطٙ ثؼؼٓبLT4m   ٙرزذخم  ف (

.IL2نـ يفشصح  LThزذٔس الاسزدبثخ انًُبػٛخ انثبَٕٚخ ( ٔانجؼغ الاخش ٚزًبٚض انٗ 

فٍ حانت الاستجابت انًُاعُت انُىعُت انخهىَت : 
 LT8فٛسثٓب ػهٗ انزكبثش ، رزشكم نًخ يٍ   LT8انز٘ ٚشرجؾ ثبنًسزقجلاد انغشبئٛخ انُٕػٛخ نهـ   IL2نـ ا LThرفشص  

. LTcٔ انجؼغ اٜخش ٚزًبٚض إنٗ  LT8mانًُشطخ ٚؼطٙ ثؼؼٓب 

هطُتفٍ حانت الاستجابت انًُاعُت انُىعُت انخ : 

انًُشطخ   LBفٛسثٓب ػهٗ انزكبثش، رزشكم نًخ يٍ  LBخ انُٕػٛخ نهـ انز٘ ٚشرجؾ ثبنًسزقجلاد انغشبئٛ IL2انـ  LThرفشص   
إنٗ خلاٚب ثلاصيٛخ يفشصح فٙ زذٔس الاسزدبثخ انًُبػٛخ انثبَٕٚخ ( ٔ انجؼغ الاخش ٚزًبٚض  ) رزذخم  LBm ٚؼطٙ ثؼؼٓب

 نلأخسبو انًؼبدح.

ثُٛٓب ٔثٍٛ انجبنؼبد  بانتعاوٌ انخهىٌنك انُٕػٛخ)انخهٕٚخ ٔانخهطٛخ(ٔر انًُبػٛخ الاسزدبثخ فٙ ثذٔس يسٕس٘ LT4  رقٕو

ثفؼم  LT8  ٔ LBثُٛٓب ثٍٛ انخلاٚب  ٔ،انزٙ رؼًم ػهٗ رُشٛطٓب IL1ثفؼم اندضٚئخ انكًٛٛبئٛخ انكجٛشح )انخهٛخ انؼبسػخ( 

فبٔٚخ ػهٗ انزكبثش ٔانزًبٚض.ًػهٗ رسفٛض انخلاٚب انه  انزٙ رؼًم IL2اندضٚئخ انكًٛٛبئٛخ 

: 3إنً  1تعرف عهً انبُاَاث انًرقًت يٍ ان -1

.(ثُٛخ ثبنثٛخ)رسذ ٔزذح -1

 .ꞵ ثُٛخ ثبَٕٚخ ٔسقٛخ - 2

.α ثُٛخ ثبَٕٚخ زهضَٔٛخ -3

بُُت رابعُت.   :(-أ–د يستىي انبُُت انفراغُت لإَزَى )انشكم َحدت *

رسذ ٔزذاد راد ثُٛخ ثبنثٛخ. 4كٌٕ يٍ :رزانتعهُم 

 :(mut 194انًعٍُ بانطفرة ). PAHح فرضُت حىل يجال )يىقع( الإَزَى اإقتر-2

ٔٚظٓش رنك يٍ هى يجال انتحفُز يٍ انًىقع انفعال نلإَزَى (mut 194انًؼُٙ ثبنطفشح )  PAHيدبل )يٕقغ( الإَضٚى      
ٚقغ ػًٍ ْزا انًدبل  194 أطبثذ انسًغ الأيُٛٙ( انزٙ mut 194)انطفشح  لأٌ 1انشكم )ب( يٍ انىثُقت  خلال يؼطٛبد

)فقذاٌ انجُٛخ ٚؤد٘ إنٗ فقذاٌ انٕظٛفخ(..(454-142)يٍ الإَضٚى
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:عهً صحت انفرضُت2يٍ خلال يعطُاث انىثُقت  لستدلالإا -1

 : 2انشكم )أ(انىثُقت * 
خضء انسهسهخ ػهٗ يسزٕٖ  ظبة ثبنًشعًان طفم(ػُذ انCCTثـ  CTC)إسزجذالؽفشح ٔخٕد 

(.Glyإنٗ  Glu) 194 انسًغ الأيُٛٙ تغُُر أدد إنٗ PAHالإَزَى انُبسخخ نهًٕسثخ انًششفخ ػهٗ ثُبء 

ٔيُّ إَضٚى غٛش ٔظٛفٙ.هجُٛخ الإَضٚى نفقذاٌ أدٖ إنٗ  (454-142) انتحفُز يٍ انًىقع انفعال نلإَزَىيدبل انز٘ ٚقغ ػًٍ 

: 2قت انشكم )ب(انىثُ* 

طفم انًظم يشبثّ نسهٛى انشخض انيُٛٛخ نًظم الألأزًبع اخهٛؾ رجٍٛ أٌ  َزبئح انفظم انهَٕٙ
حُث: Phe ٔTyrثئسزثُبء انسًؼٍٛ الأيٍُٛٛٛ  ًظبة ثبنًشعان

:عُد انشخص انسهُى* 

 PAHالإَزَى ٔٚفسش رنك ثأٌ قهٛهخ ،Phe كًٛخ انسًغ الأيُٛٙ كجٛشح ٔ  Tyrكًٛخ انسًغ الأيُٛٙ 

(Phenylalanine hydroxylase )ٍفٛزى رسفٛض  وظُف( ٍَٛرفبػم رسٕٚم انسًغ الأيُٛٙ انفُٛم ألاPhe إنٗ انسًغ)

وعدو الإصابت بانًرض.عدو تراكى انفُُم ألاٍَُ فٍ اندو.ٔثبنزبنٙ (.Tyrالأيُٛٙ انزٛشٔصٍٚ)

:ًصاب بانًرضانطفم عُد ان*

 PAHالإَزَى قهٛهخ.ٔٚفسش رنك ثأٌ Tyrكًٛخ انسًغ الأيُٛٙ كجٛشح ٔ Phe  كًٛخ انسًغ الأيُٛٙ     

رفبػم رسٕٚم انسًغ الأيُٛٙ انفُٛم فلا ٚزى رسفٛض  (انتحفُز يٍ انًىقع انفعال نلإَزَىػهٗ يسزٕٖ يدبل )ؽفشح  وظُفٍغُر 

هىريرض انبىال ظو( فٍ اندو.Pheتراكى انفُُم ألاٍَُ )ٔثبنزبنٙ (.Tyr(إنٗ انسًغ الأيُٛٙ انزٛشٔصٍٚ)Pheألاٍَٛ )

 فٍ.انتخه
هى يجال  (mut 194انًؼُٙ ثبنطفشح )  PAHيدبل )يٕقغ( الإَضٚى  ْزا يب ٚؤكذ طسخ انفشػٛخ انًقزشزخ:

)فقذاٌ انجُٛخ ٚؤد٘ إنٗ فقذاٌ انٕظٛفخ(. انتحفُز يٍ انًىقع انفعال نلإَزَى

 :طفال( عُد الأla phénylcétonurieانحهىل انًقترحت نهحد يٍ حدة يرض انبىال انتخهفٍ )-2

:يشع ٔساثٙ لا ػلاج نّ نكٍ ًٚكٍ انسٛطشح ػهّٛ يُز انٕلادح ثئرجبع (la phénylcétonurieيشع انجٕال انزخهفٙ )

 ٖ انسٛبح رسزثُٙ كبفخ انجشٔرُٛبد.زًٛخ غزائٛخ يذ *

.PAHالإَضٚى * زقٍ انًشٚغ ثأدٔٚخ رؼًم ػهٗ رُشٛؾ 

 .PAHالإَضٚى * زقٍ انًشٚغ ثدشػبد يٍ 
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