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 ولالأالتمرين 

تأخذ البروتينات بعد تركيبها بنيات فراغية معقدة تكسبها وظيفة محددة ،لدراسة العلاقة بين بنية 
 ووظيفة البروتين نقترح عليك الوثيقة التالية حيث:

الشكل )أ( من الوثيقة يمثل البنية الفراغية للبروتينين )أ و ب( تم الحصول عليها باستعمال برنامج 
 راستوب.

)ب( من نفس الوثيقة يقدم معطيات لبعض الأحماض الأمينية الداخلة في تركيب  بينما جدول الشكل
 البروتين )أ و ب(.
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 محددا( للبروتينين )أ وب( في الشكل )أ( من الوثيقة ، 3إلى  1البيانات المرقمة من ) سم -1
الأحماض الأمينية المعطاة بجدول الشكل )ب( من نفس  فَ ن َ صَ ، ثم  التعليلمستواها البنيوي مع 

وزنه الجزيئي وشحنته  دَ ثمَجَ ( ،3-2-4-1الصيغة الكيميائية لناتج وفق الترتيب ) واكتبالوثيقة ،
 .PH=1عند 

 
في نص علمي دور الأحماض الأمينية في استقرار البنية الفراغية الوظيفية للبروتين من  وضحَ-2

 .معطيات الوثيقة ومكتسباتك
 
 

 التمرين الثاني

ركب الخلايا الحية بروتينات متنوعة بآليات محددة بشرط توفر عناصر ضرورية للعملية، من ت
عملية تركيب البروتين تقدم الدراسة  أجل معرفة عواقب غياب أحد هذه العناصر الضرورية على

 التالية: 

 الجزءَالأول:

 هو مرض وراثي نادر يتسبب في فقر دم حاد،  ((Blackfan-Diamontمتلازمة بلاكفان دياموند 
كمية تحت الوحدات الصغرى والكبرى للريبوزوم في كرية دم  01الشكلَ)أ(َمنَالوثيقةَيمثل 

بمرض  موجودة في نخاع العظم( عند شخص سليم و آخر مصابخلايا أصلية )حمراء إنشائية 
فيوضح دور الريبوزومات في تركيب الهيموغلوبين داخل  الشكلَ)ب(أما  دياموندَ-بلاكفانَ

 شخص سليم و آخر مصاب بالمرض. الخلايا الإنشائية لكريات الدم الحمراء عند
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 النتائج الموضحة في الشكل )أ(.  قارن -1
 دياموند من فقر الدم حاد. -مرضى بلاكفان  سبب ةمعانا فسر -2
َ

  الجزءَالثاني:
 RSP19نتاج بروتين إهو نقص  دياموند-بلاكفانتمكن الباحثون من التوصل الى أن سبب مرض 

الضروري لإنتاج تحت الوحدات الصغرى للريبوزوم في بعض الخلايا الإنشائية لكريات الدم 
 يني على الأفراد المصابين بهذا المرض. الحمراء لهذا لجأ الباحثون لعلاج ج

التتابع النكليوتيدي للسلسلة غير المستنسخة المشفرة لتركيب  02الشكلَ)أ(َمنَالوثيقةَيمثل 
عند شخصين أحدهما سليم و الآخر مصاب بالمرض وجزء من جدول الشيفرة  RSP19بروتين 

 ة العلاج الجيني.رسما تخطيطيا تفسيريا لتقني الشكلَ)ب(الوراثية بينما يمثل 
 

 
 
 .دياموند-بلاكفانأن العلاج الجيني يمثل أملا لمرضى  أثبت( 02باستغلالك لمعطيات الوثيقة ) -
 

 

 الإجابة النموذجية
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َالتمرينَالأول
َالبيانات:ََ-
 .βبنية ثانوية  -3منطقة الانعطاف ،  -α ، 2بنية ثانوية  -1

َالمستوىَالبنيويَللبروتينَمعَالتعليل:
 البروتين )أ(: بنية ثالثية.

 التعليل: وجود سلسلة ببتيدية واحدة بها بنيات ثانوية حلزونية وورقية ومناطق الانعطاف.
 البروتين )ب(: بنية رابعية

 كل تحت وحدة ذات بنية ثالثية . Bو Aالتعليل: وجود تحت وحدتين  
َتصنيفَالأحماضَالأمينية:َ

Val +Cys .هي أحماض أمينية متعادلة 
Lys .حمض أميني قاعدي 
Asp .حمض أميني حامضي 

َالصيغةَالكيميائيةَلناتجَارتباطَالأحماضَالأمينيةَ:
COOH–CH–NH–CO–CH–NH–CO–CH–NH–CO–CH –2NH 

 
 

 

َ
َإيجادَالوزنَالجزيئيَلرباعيَالببتيد:

 جزيئات ماء. 3ارتباط الأحماض الأمينية الأربعة بروابط ببتيدية مع تحرير 
الوزن الجزيئي لرباعي الببتيد هو مجموع الكتل المولية للوحدات البنائية مع طرح الوزن الجزيئي 

 للماء.
(146+136+117+121)- 3(18)  = 517- 54 = 463 g /mol 

 وسط جد حامضي . PH=1شحنة رباعي الببتيد: عند 
والوظيفة  1: فتتأين الوظيفة الأمينية الحرة +Hيسلك الببتيد سلوك القاعدة فيكتسب بروتينات 

 .Lysالأمينية لجذر 
َالنصَالعلمي:

َالمقدمة:
تتحكم المعلومة الوراثية المحددة في تركيب بروتين محدد المشكل أساسا من مجموعة أحماض 

أمينية محددة تكسبه بنية فراغية وظيفية ، فكيف تتدخل الأحماض الأمينية في استقرار البنية 
 اغية الوظيفية للبروتين؟الفر

َالعرض:
المحددة فنحصل على جزيئة   ADNوفق آليتي النسخ والترجمة يتم التعبير المورثي لجزيئة 

 بروتينية تضم عدد ونوع وترتيب محدد من الأحماض الأمينية مترابطة بروابط ببتيدية .
ء ثابت وجزء متغير من خصائص الأحماض الأمينية نجد أنها تملك صيغة كيميائية عامة بها جز

R. 
 تصنيف الأحماض الأمينية منها: Rيتم على أساس السلسلة الجانبية 
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AA .متعادلة تسمح بنشأة روابط كارهة للماء ـ أو روابط هيدروجينية أو جسور كبريتية 
 حسب درجة حموضة الوسط مصدر  للخاصية الأمفوتيرية تسمح بنشأة روابط شاردية.

تأخذ البروتينات بنيات فراغية أكثر تعقيدا نتيجة نشأة الروابط الكيميائية )الهيدروجينية، الكارهة -
المحددة  AAللماء،الشاردية والجسور الكبريتية( بين المجموعات الكيميائية للسلاسل الجانبية للـ 

 لوراثية.والمتوضعة بطريقة دقيقة ضمن السلسلة أو السلاسل الببتيدية حسب المعلومة ا
تسمح بالكشف عن المناطق النشطة للبروتينات ومنه تساهم هذه الروابط في استقرار البنية الفراغية 

 الطبيعية للبروتين ،ومنه اكتساب وظيفة متخصصة.
 فللأحماض الأمينية دور مهم في استقرار البنية الفراغية الوظيفية للروتين .

أي تغير يمس الأحماض الأمينية دور مهم في استقرار البنية الفراغية الطبيعية للبروتين ،ومنه 
 اكتساب البنية الفراغية الوظيفية للبروتين.

أي تغير يمس الأحماض الأمينية المحددة الداخلة في تركيب البروتين )من حيث النوع والعدد 
 الطبيعية ومنه فقدان الوظيفة . والترتيب( سيؤدي إلى إفقاده لبنيته الفراغية

َالخاتمة:
تتوقف البنية الفراغية الوظيفية للبروتين على الأحماض الأمينية المحددة )عدد ونوع وترتيب( 

حسب  AAوكذا على الروابط الكيميائية التي تنشأ بين المجموعات الكيميائية للسلاسل الجانبية للـ 
  المعلومة الوراثية

 التمرين الثاني

 الجزءَالأول:

 قارنةَنتائجَالشكلَ)أ(:مَ-1َ
 عند الشخص السليم: نلاحظ تساوي كمية تحت الوحدات الكبرى والصغرى للريبوزوم. -
 عند الشخص المصاب كمية تحت الوحدات الصغرى اقل بكثير من كمية تحت الوحدات الكبرى. -

الأشخاص المصابين بمتلازمة  تتميز الخلايا الإنشائية لكريات الدم الحمراء عند :َالاستنتاج
 بنقص بلاكفانَدياموند

 عدد تحت الوحدات الصغرى للريبوزوم.
َدياموندَمنَفقرَالدمَالحاد:َ-تفسيرَسببَمعاناةَمرضىَبلاكفانَ-2َ
يتسبب عدم تشكل ريبوزومات وظيفية بشكل كافي لدى مرضى بلاكفان دياموند بسبب قلة تحت  

في تركيب كمية قليلة من الهيموغلوبين مقارنة مع الأشخاص  الوحدات الصغرى للريبوزوم
السليمين وهذا ما ينجم عنه وجود كمية قليلة من كريات الدم الحمراء لدى المصابين بهذه المتلازمة 

 وبالتالي الإصابة بفقر الدم الحاد.
َالجزءَالثاني:

أملاَلعلاجَمرضىَهذهَتبيانَأنَتقنيةَالعلاجَالجينيَتمثلََ(َ+2استغلالَشكليَالوثيقةَ)
َالمتلازمة:َ

 استخراج جزء البروتين الناتج عن نسخ و ترجمة المورثة: استغلالَالشكلَ)أ(:َ
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َعندَالشخصَالسليم:

 

َ
َ:مصابعندَالشخصَال

َ
عند كل من RSP19َمن مقارنة التتابع النكليوتيدي لكل من السلسلة غير المستنسخة لبروتين 

حيث  15الشخص السليم والشخص المصاب نلاحظ تغير في القاعدة الآزوتية الأولى للرامزة رقم 
 18عند المصاب وكذا القاعدة الأزوتية الثانية للرامزة رقم  Tبـ عند السليم  Gتم استبدال القاعدة 

 15لاميني رقم عند المصاب لينتج عن ذلك تغير في الحمض ا G بـعند السليم  Tحيث استبدلت 
عند السليم الى  Leuمن  18عند المصاب و الحمض الأميني رقم  Pheعند السليم الى  Valمن 

Arg  .19تتسبب طفرة على مستوى مورثة بروتين  :الاستنتاجعند المصاب RSP عند الأشخاص
 المصابين بمرض بلاكفان دياموند في قلة تحت الوحدات الصغرى الريبوزومية. 

 الشكلَ)ب(:استغلالَ

سليمة وزرعها داخل فيروس ناقل  RSP19مورثة  ARNmتسمح تقنية العلاج الجيني بعزل 
يستهدف الخلايا الإنشائية لكريات الدم الحمراء، يعمل هذا الفيروس على مهاجمة الخلايا الإنشائية 

النسخ  ، أنزيم RSP19مورثة  ARNmلكريات الدم الحمراء وتحرير محتواه داخلها والمتمثل في 
 RSP19العكسي وانزيم الدمج ليتم بفضل أنزيم النسخ العكسي تركيب مورثة سليمة انطلاقا من 

ARNm  داخل هيولى الخلية المضيفة ثم دمجها معADN  الخلية الانشائية لكرية الدم الحمراء
 سليم.  RSP19بفضل أنزيم الدمج لتصبح قادرة على تركيب بروتين 

سليم عند الأشخاص المصابين  RSP19تسمح تقنية العلاج الجيني بتركيب بروتين  :الاستنتاج
 دياموند.-بمرض بلاكفان

 الربطَ)تبيانَأنَتقنيةَالعلاجَالجيبيَأملَللمصابين(:
الذي يدخل في تركيب  RSP19تتسبب طفرة على مستوى المورثة المسؤولة عن تركيب بروتين 

دوث نقص في كمية تحت الوحدات الصغرى للريبوزوم للريبوزوم في ح تحت الوحدة الصغرى
مورثة سليمة عبر فيروس  ARNmنقل ب دياموند لكن سمح -وبالتالي الإصابة بمرض بلاكفان 

سليم وبالتالي تركيب تحت الوحدة  RSP19ناقل الى داخل الخلية الإنشائية في تركيب بروتين 
موغلوبين وهذا ما يساهم في زيادة عدد الصغرى للريبوزوم بكمية كافية لتركيب بروتين الهي
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كريات الدم الحمراء عند الأشخاص المصابين بمتلازمة بلاكفان دياموند لهذا يعتبر العلاج الجيني 
 أملا للمصابين بهذه المتلازمة.

 

 التمرين الثاني
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