
 

 

 

 

     ساختار میتوکندری                          

 

ٖ    یدسٖٚ ػِّٛ ییػاختاسٞا ٞا یتٛوٙذسیٔ ٞتا  ص   ٞؼتتٙذ وتٝ اتش وٓ  
 ٖٛیلاػت یفؼفش ض ٖیت ٔتفاٚت تٛدٜ ٚ ٚ تؼتٝ تٝ ٔ ٍشیفت دتٝ تا یتافت

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 *1 دكتز سعيذ هزٍتي
 

صًديتته اًغتت ً    گتتزٍُ   ریاعتتد   -1
 )ػح( الله  اًؾگ ُ ػلَم پشؽى  بميِ

 
تْتزاى    :لٍسؤ  ًشاًي ًَيسٌذُ ه *
هلافتتت،را   اًؾتتتگ ُ ػلتتتَم   بتتت ىيخ

 مت   ي)ػتح(  هزوتش ت م  اللهِ يت بم  پشؽى
 صًديه اًغ ً 

 
 281-18;982;; :کستلف

 
 ًشاًي الکتزًٍيکي:

morovvati@bmsu.ac.ir 

morovvati@hotmail.com 

 313-383: 1389پايیض  ،3، شواسُ 88 هجلِ علوي ساصهاى ًظام پضشكي جوَْسي اسلاهي ايشاى، دٍسُ
 

 092 کد مقاله: مروری همقال 
 قادر خَاٌّذ بَد:  هحتزم بعذ اس هطالعِ ايي هقالِ خَاًٌذگاى

 ی هيدَوٌ،ری آؽٌ  ؽًَ، گ ب  ع خد ر ٍ ٍیض ّ 
 ی  ر هيدَوٌ،ری را  ری بٌ، هَت عيَى ّ 
 ی هيدَوٌ،ری را  رن وٌٌ، پ تَصًش ً ؽ  اس هَت عيَى ّ 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 

 مرتبط یها یماريوراثت در شنوم ميتوکندريايي و ب

 

     یدهكچ        
 

آًْ   ِياٍل فِيّغدٌ،. ٍظ یٍربم ء ضز یٍخَ   ارً، ٍ بزا ّ  َ یَو ری ر تو م  ّ  یدَوٌ،ريه
 ليت   ِ اعت. ب  ىيهد بَل یزّ يهغ یلاسم بزا یٍ فزاّن وز ى اًزص یاس تٌفظ َّاس  ب ًيپؾد

 تَاًت،   هت  یدَوٌت،ر يه تيت  ر ب،ى اًغ ى ّتز گًَتِ ًمتـ  ر فؼ ل    ّ  یدَوٌ،ريه  ًمؼ اع ع
 ـ  ويٍخ ی ه،ّ يپ  فيت ب ػت      ی یدَوٌت،ر يه غتن يهد بَل یّت   را بِ ّوزاُ  اؽدِ ب ؽ،. ًمت

تَاًٌت، ً ؽت  اس    هت   ی  یدَوٌت،ر يه یّت   یوت ر ي. بؽتَ    هت   اًغت ً  یّت   یوت ر ياس ب  ؼيٍع
ِ  mtDNAهيدَوٌ،ری ی  ) DNA ر   یّ  َىيهَت ع  يیت ( ب ؽتٌ،.  ر ا nDNA) یا ( ٍ یت  ّغتد
ّت  ٍ ارتبت      ً تَُ تتَارآ آى    ی  یدَوٌت،ر يه ًتَم ً ؽت  اس اختدلاد  ر ص   یّت   یوت ر يهم لِ ب
هتتَر  بزرعتت  لتتزار گزفدتتِ اعتتت.  رن بْدتتز تتتَارآ  ّتت  یوتت ري ر ایتتي ب پيتتفٌَت -پيتتصًَت
 تتز  كي ل  ىيهؾ ٍرُ صًد یبزا  اً،اس هْو  ر آًْ  چؾن َىيًفَذ هَت ع یٍ الگَ  ی یدَوٌ،ريه

 . ّ،  ه  لزار ه یپ  ؼيهؤثزتز پ   ره ً یّ  ٍ رٍػ
 ثت ه  ریّ ی هيدَوٌ،ری ی   ٍرا هيدَوٌ،ری ی   بيو ری DNA گاى كليذي: ٍاص
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 ػتت    یتافتت تتٝ  ٘تشط    اصیت تافت ٚ تٝ عثاسای ٚ تؼتٝ تٝ ٘ ٛیذ ای وؼ
َ   ٘ٛسٖٚ ٗیتٙاتش  اتش وٓ   یٚ  ػتىّت  یعضتلات لّثت   یٞتا  ٞتا ٚ ػتّٛ
ٖ  یِٝ اا حذأٔؼ ٗیس  د س  ٞؼتٙذ    یتٛوٙذسی ص ٔ یتالااش وٙٙتذٜ   تیتا

٘اؿتی  ص   یٚ تؼتٝ تتٝ  ٘تشط   یٞا ٘مقٞا تٝ  تافت ٗی  تیعّت حؼاػ
 DNA ید س  ٞا یتٛوٙذسی ػت  ٔ یعیشطثیغ یٞا یتٛوٙذسیٚرٛد ٔ

  ط٘تْٛ وٛكته ٔیتٛوٙتذسیایی افتاٚت     تاؿتذ  یٔخلٛف تٝ ختٛد ٔت  

تتٝ ط٘تْٛ    اتش  یٝ ی د سد ٚ  ص رٟتاای تؼتیاس ؿتث    تؼیاسی تا طْ٘ٛ ٞؼتٝ
ٛ   هی ٘ؼاٖ  mtDNAتاوتشیایی  ػت   ٝ  یّٔىتَٛ حّمت  ی  دٚسؿتت

پشٚائیٗ،  16رفت تاص اـىیُ ؿذٜ ٚ سٔضوٙٙذٜ  >1989وٝ  ص  ػت 
88 tRNA  ٚ8 rRNA  )ػت  )ؿىُ یه  

 

 
 َاي مختلف بر ريي آن اوساوي ي محل قرارگيري شن mtDNAاي مًلكًل  شكل يك: ساختمان دي رشتٍ

 
ٝ     یٗ طٖ  ی وتألا  تتٝ ٞتٓ فـتشدٜ تتٛدٜ ٚ       ٞا تتشخلا  ط٘تْٛ ٞؼتت
DNA  تیٗ ط٘ی تؼیاس وٕی د ٖ ٔـتاتٝ   ییٞتای ٔیتٛوٙتذسیا   س٘تذ  ط

ٝ  طٖ  ی فالتذ  یٙتتشٖٚ ٞؼتتٙذ      ٞای تاوتشیایی ٚ تشخلا  طْ٘ٛ ٞؼتت
 ی رتض   ؿتٛ٘ذ  یسٔتض ٔت   mtDNAوتٝ اٛػت     یٙت یپشٚائ 16إاْ 
( OXPHOS) ٛیذ ای وؼ ٖٛیلاػیفؼفش ؼتٓیػ ایٚ  یاٙفؼ شٜیص٘ز

پپتیذ دیٍتش  ص   پّی 7:ٞؼتٙذ   ی ٖ ضشٚس یعی ٘زاْ طث یتٛدٜ ٚ تش 
 ی سٔتتض  اٛػتت  ط٘تتْٛ ٞؼتتتٝ ذ ایٕٛتتپّىغ فؼفشیلاػتتیٖٛ  وؼتتیو

 غّتتة عّٕىشدٞتتای ٔیتٛوٙتتذسیایی ٚ تؼتتتٝ تتتٝ    [ 1] ٌشد٘تتذ ٔتتی
ؿٛ٘ذ   یتٗ تتذ ٖ     ی سٔض ٔی ٞایی  ػت وٝ اٛػ  طْ٘ٛ ٞؼتٝ پشٚائیٗ

ٞتای ٘اؿتی  ص  ختتلاَ دس عّٕىتشد ٔیتٛوٙتذسی       ٔعٙاػت وٝ تیٕاسی
ٔ ٘یؼتتٙذ    mtDNAِضٚٔا  حاكُ ٔٛااػیٖٛ دس   ایییتٛوٙتذس یط٘تْٛ 

 ٖ ٔؼتتمُ  ص   ی ػت ٚ صٔاٖ ٕٞا٘ٙذػاص یدسحاَ ٕٞا٘ٙذػاص ٛػتٝیپ
  د ٔتٝ د سد  ضی٘ ؿٛ٘ذ یٕ٘ ٓیوٝ امؼ ییٞا دس ػَّٛ یٞؼتٝ تٛدٜ ٚ حت

دس  فش د ٚ ٘ظ دٞای ٔختّف ٔتفاٚت  ایییتٛوٙذسیٔ DNA یاٛ ِ [ 8]
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 دس سػتٙذ  یٞا تتٝ ٘رتش ٔت     ػت   یٗ افاٚت ٔٛس  یتٛدٜ ٚ تٝ ؿذت پّ
 یٚ تتشٚص تعضت   اٖیت ٚ ت ٞتا  یٕتاس یت یتعض ٚص ػتعذ د تش ،یشیپ ٙذیفش 

 یتشسػت  یٞتا تتش    حش تاؿٙذ   یٗ افاٚتؤٔ mtDNA یٞا ٖٛیٔٛااػ
ٚ   ٞتا  تیٌیشی، حشوت ٚ صٚ َ رٕع ٘حٜٛ ؿىُ وتشٜ   یٚ ٘ظ دٞتا تتش س

ٞای ٘اؿی  تیٕاسی [ 6]  ٘ذ تٝ واس ٌشفتٝ ؿذٜ تیٞٛ ٗییٚ ٘یض اع ٗیصٔ
٘ـتتاٖ    ٍِتتٛی ٔتٕتتایضی  ص ٚس حتتت س mtDNAدس  ٖٛی ص ٔٛااػتت

دِیُ ػٝ ٚیظٌی ختاف ٔیتٛوٙتذسی  ػتتف افىیته     ٝ دٞٙذ وٝ ت ٔی
(، ٚس حت ٔادسی ٚ ٕٞٛپلاػٕی replicate segregationاىخیش )

 ٚ ٞتشٚپلاػٕی 
 

 تفكيك تكثير: -الف
ٚیظٌی ٔٙحلشتفشد وشٚٔٛصْٚ ٔیتٛوٙذسیایی فمذ ٖ افىیته   ٘خؼتیٗ

ٝ   دس وشٚٔٛصْٚ  ی  ػت وٝ ؿذیذ   وٙتشَ ؿذٜ  ی دس طتی   ٞتای ٞؼتت
ؿٛد  تذیٗ ٔعٙی وٝ دس ٍٞٙتاْ امؼتیٓ ػتِّٛی     ٔیتٛص ٚ ٔیٛص دیذٜ ٔی

طتٛس  ٝ دس ٞش ٔیتٛوٙذسی اىخیش ؿذٜ ٚ ت mtDNAٞای ٔتعذد  وپی
ٌشد٘تذ    ؿذٜ رذیتذ امؼتیٓ ٔتی    ضٞای ػٙت الادفی ٔیاٖ ٔیتٛوٙذسی

دختتش  ٞا ٘یض تٝ ٘ٛتٝ خٛد تطٛس التادفی ٔیتاٖ دٚ ػتَّٛ     ٔیتٛوٙذسی
 ؿٛد  ؿٛ٘ذ   یٗ پشٚػٝ تعٙٛ ٖ افىیه اىخیش ؿٙاختٝ ٔی امؼیٓ ٔی

 

 : ييراثت مادر -ب
وتٝ  ص طشیتك  ػتپشْ ٚ سد اخٕته      یپتذس  mtDNAِماح  ٗیح دس
 mtDNAاٟٙتا ٚ رتذ    ٗیطی فش یٙذی  ص تتیٗ سفتتٝ ٚ رٙت    ؿٛد یٔ

 ػتت  اخٕته    یٔٙحلش   ٔتادس  mtDNA ػت  ِز  اٛ سث  یٔادس
 تاؿتذ دس  ٔی mtDNAیىلذ ٞض س ِٔٛىَٛ  پؼتا٘ذ س ٖ حاٚی حذٚد

دس  ػپشْ حذٚد یىلذ عذد  ػت  ٘ـاٖ  mtDNAوٝ اعذ د  كٛسای
 یپتذس  mtDNA ید دٜ ؿذٜ  ػتت وتٝ پتغ  ص ِمتاح ٕٞا٘ٙذػتاص     

وتٝ ػتٟٓ  ٖ دس ػتَّٛ لاتتُ      ؿٛد یوٓ ٔ یتٝ حذ ایٔتٛلف ؿذٜ ٚ 
دٞتذ   ٚرٛد د سد وٝ ٘ـاٖ ٔی یؿٛ ٞذ ٗی  علاٜٚ تش  ؼتی٘ ییؿٙاػا
 ؿتٛ٘ذ  ی ػپشْ تا  ٘تخاب ٞذفذ س دس اخٕه ٘تاتٛد ٔت   یٞا یٛوٙذستیٔ
تاعتج  ص   یپتذس  یٞاmtDNAاخٕه دس حز   یٚ ٘ااٛ ٘ [8-7]
إاْ  ختلالات  [ 9] ؿٛد یٔ ؼتیدس ٔشحّٝ تلاػتٛػ ٗیسفتٗ رٙ ٗیت

 ٖ ٞتش دٚ رتٙغ س  تتٝ     mtDNAٞتای    یزاد ؿذٜ اٛػ  ٔٛااػتیٛ
ٝ وتٝ دس  ٖ تت   LHONػاص٘ذ  تٝ  ػتتخٙای   ٔیض ٖ ٔؼاٚی ٔثتلا ٔی
 یٞتا  یٕتاس یٌشد٘تذ  ت   ی  غّة ٔشدٞا ٔثتتلا ٔتی   دِیُ عُّ ٘اؿٙاختٝ

ٝ  یٞا اٛػ  طٖ وٝ ییایتٛوٙذسیٔ اتٛ سث   ؿتٛ٘ذ  یٔت  زتاد ی  ی  ٞؼتت
ٞتتای وٙتتتشَ وٙٙتتذٜ  عٕتتاَ  د س٘تتذ   ص  ٘زتتا وتتٝ  غّتتة طٖ یٔٙتتذِ

ٞتای ٘اؿتی  ص     ٘ذ،  غّتة تیٕتاسی    ی ٚ لع ٔیتٛوٙذسی دس طْ٘ٛ ٞؼتٝ
ّٕىشد ٔیتٛوٙذسی  ص  ٍِٛی ایپیه ٚس حت ٔٙذِی پیتشٚی   ختلاَ دس ع

 ٕ٘ایٙذ  ٔی
 

 :  يي َتريپلاسم يَمًپلاسم -ج
ٞتا حتاٚی    ػَّٛ اـىیُ ؿذٜ ٚ  غّة ػَّٛ اسدٞایّیٞش فشد  ص ٔ تذٖ

ٞؼتتٙذ وتٝ دس كتذٞا ٔیتٛوٙتذسی      mtDNAحذ لُ ٞض س ّٔىَٛ 
َ  ٗیت   یٔٛ سد اتٛ ِ  ـتشی ٘ذ  دس ت پخؾ ؿذٜ  mtDNAٞتای   ّٔىتٛ

ؿتٛد  ٚلتتی    ٌفتٝ ٔی یٞؼتٙذ وٝ تٝ  یٗ ٚضعیت ٕٞٛپلاػٕ ٖىؼای
ػٗ ٚ  ؾییه ػَّٛ ػٛٔاایه دس  حش  فض  mtDNAدس  ٛ٘ییٔٛااػ

 ص طشیتك   ؿٛد ی ص د  یزاد ٔ یٞا ىاَیعٛ ُٔ ٔتعذد ٔحیطی ٔا٘ٙذ س د
ٔٛاا٘تت ٚ رتذ    mtDNAٔیتٛوٙتذسی حتاٚی یته     ش،یاىخ هیافى
تا امؼیٓ ػِّٛی، ػَّٛ  ٌشدد  ٞای ٔتعذدی  ص ّٔىَٛ ٔٛاا٘ت ٔی وپی
اٛ ٘تتذ  ٞتتای ٘شٔتتاَ ٚ ٔٛاا٘تتت ٔتتیmtDNA ص  یٔخّتتٛط یحتتاٚ
ٞتای ٘شٔتاَ ٚ ٔٛاا٘تت س  ٔیتاٖ     mtDNAٞای ٔتفتاٚای  ص   ٘ؼثت
ٕ     ٞای دختشی ػَّٛ ٌفتتٝ   ی ؽ پخؾ ٕ٘ایتذ وتٝ تتٝ  ٖ ٞتشٚپلاػت
ٞای ٔیتٛوٙذسیایی دیتذٜ   ؿٛد  ٚضعیت  خیش دس تؼیاسی  ص تیٕاسی ٔی

تاؿذ   ص  ٘زا وتٝ تیتاٖ فٙتٛایپی یته      ٕیت ٔیؿذٜ ٚ عٕٛٔا  حایض  ٞ
ٞای ٘شٔاَ ٚ mtDNAتؼتٍی تٝ ٘ؼثت  mtDNAٔٛااػیٖٛ دس 

ٞای ٔختّف د سد، وتاٞؾ   ٞای اـىیُ دٞٙذٜ تافت دس ػَّٛ ٔٛاا٘ت
ٞای ایپیه  ختتلالات   ٘فٛر، تیاٖ ٔتغیش ٚ پّیٛاشٚپی ٍٕٞی  ص ٚیظٌی

دس  ٞؼتتٙذ  ٘ؼتثت ٞتشٚپلاػتٕی    mtDNA٘اؿی  ص ٔٛااػیٖٛ دس 
اٛ ٘ذ  ٞای ٔختّف ٔی ٞای ٔختّف ٚ دس یه تافت دس صٔاٖ تافت اٖیٔ

ٞای حاكتُ  ص    یٙىٝ كش  تیٕاسی اٛضیحٔتفاٚت تاؿذ   یٗ ٔطّة تٝ 
طٛس ایپیته د س ی ٘فتٛر وتٓ ٚ تیتاٖ     ٝ ت mtDNAٞای  ٔٛااػیٖٛ

ِٝ وٝ كٝ دسكتذی  ص  أٔؼ ٗیوٙذ     ِعادٜ ٔتغیش ٞؼتٙذ وٕه ٔی فٛق
mtDNAیٌشدد ٔطّتة ٟٕٔت   ٔی یٕاسیتشٚص ت ٞای ٔٛااٖ ٔٛرة 

دٞٙتتذ   ػتتت  ؿتتٛ ٞذ ٘ـتتاٖ ٔتتی  ییایتٛوٙتتذسیٔ یٞتتا یٕتتاسیدس ت
ا٘ٝ فٙتٛایپی ٕٞتش ٜ  ػتت     تا یته  ػتت   mtDNAدس  یٞتشٚپلاػٕ
 )ؿىُ دٚ(
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 :61 هشتبط يّا يواسیٍساثت دس طًَم هیتَکٌذسيايي ٍ ب  

 
 mtDNAشكل دي: وماي شماتيك از حذ آستاوٍ در بيان فىًتيپي در اختلالات واشي از مًتاسيًن در 

 
َ   mtDNAی ٞا یعٙی دسكذ ّٔىَٛ ٞتای تافتت    ٔٛاا٘تت دس ػتّٛ

ٔثتلا تایذ  ص یه  ػتا٘ٝ تحش ٘ی عثٛس ٕ٘ایذ اا تیٕتاسی تتاِیٙی هتاٞش    
سػذ  یٗ  ػتا٘ٝ تش ی  ختلالات ٘اؿی  ص حتز  حتذٚد    ٌشدد  تٙرش ٔی

% 2>دیٍش حتذٚد   ٞای ٔٛااػیٖٛٞای ٘اؿی  ص  % ٚ تش ی تیٕاسی92
ٖ   [ :] تاؿذ تؼتتٝ تتٝ ٔیتض ٖ    ٞتای ٔختّتف     ػتا٘ٝ تیاٖ تتش ی  سٌتا

ٞتا تتٝ اشایتة     پزیشاشیٗ تافت ٘یاصؿاٖ تٝ  ٘شطی ٔتفاٚت تٛدٜ ٚ  ػیة
عثاساٙذ  صف ػیؼتٓ  علاب ٔشوضی، عضلات لّثی ٚ  ػىّتی، ػیؼتٓ 

ٔ   [ ;] وّیٛی، ػیؼتٓ  ٘ذٚوشیٗ ٚ وثذ  182 اٖیت  ص ػتٛی دیٍتش  ص 
 ٘ؼتاٖ   تیدس  ٚٚػت  ؿٛد یصدٜ ٔ ٗیوٝ اخٕ mtDNAٞض س ّٔىَٛ 
دس طی ٔش حُ سؿتذ ٚ اىأتُ    یاؿٙذ اٟٙا دسكذ وٛكىٚرٛد د ؿتٝ ت

  تتٝ عثتاست دیٍتش دس    ؿتٛ٘ذ  یٔٙتمتُ ٔت   ٗیٔا٘ذٜ ٚ تٝ رٙ یاخٓ تال
  َ وتاٞؾ   mtDNAٞتای    ٚٚػیت دسحاَ سؿذ  تتذ  اعتذ د ِٔٛىتٛ
عرتیٕؾ دس  ٚٚػتیت تتاِ       دیافتٝ ٚ ٔتعالثا  اىخیتش ؿتذٜ ٚ تتٝ اعتذ    

 ٚٚط٘تض   دس طتی  mtDNAسػذ   یٗ واٞؾ ٚ اىخیتش تعتذی دس    ٔی
ؿٛد  ِز  ٌٛ٘اٌٛ٘ی وٝ دس دسكتذ   ٘أیذٜ ٔی bottleneck كطلاحا  
ٔٛاا٘ت دس فشص٘ذ ٖ ٔادسی تتا ٞتشٚپلاػتٕی    mtDNAٞای  ّٔىَٛ
دس  mtDNAؿٛد اا حذٚدی ٘اؿی  ص ػٕپّیًٙ تخـتی  ص   دیذٜ ٔی

اٛ ٘ذ ػتثة ؿتٛد ٔتادسی تتذٖٚ       یٗ پذیذٜ ٔی [ >] طی  ٚٚط٘ض  ػت

   ٛ كتاحة   mtDNAٞتای ٔٛاا٘تت   َ علأت تا ٘ؼتثت پتاییٗ ّٔىت
ٔٛاا٘ت ؿٛد  ٞتشٚپلاػٕی  mtDNAفشص٘ذی تیٕاس تا ٘ؼثت تالای 

 ٝ  ی ٔتفتاٚت  ػتت     دس طْ٘ٛ ٔیتٛوٙذسیایی تا ٔٛص ئیؼٓ دس طْ٘ٛ ٞؼتت
ٔٛص ئیؼتٓ   یتاٛ ٘ذ تٝ فشص٘ذ ٖ ٔٙتمُ ؿٛد ِٚی ٚضع ٞتشٚپلاػٕی ٔی

 اٛ ٘ذ تٝ  سث تشػذ  ٕ٘ی
 

      mtDNA:های  موتاسیون                     

 
تش تتش ط٘تْٛ    12دس طْ٘ٛ ٔیتٛوٙذسیایی تتا ػتشعتی حتذٚد     ٔٛااػیٖٛ
ٞای تاِیٙی ٘اؿی  ص ٔٛااػتیٖٛ دس   دٞذ  طیف تیٕاسی  ی سخ ٔی ٞؼتٝ

mtDNA ٞای علثی عضلا٘ی غاِة  ٌٛ٘اٌٖٛ  ػت، ٌشكٝ تیٕاسی
 ٖ  222;دس  1حتتذٚد  mtDNAٞتتای  ٞؼتتتٙذ  ؿتتیٛت ٔٛااػتتیٛ

ؿٙاػتایی   mtDNAٛت ٔٛااػتیٖٛ دس  ػٝ ٘[  :] ٌض سؽ ؿذٜ  ػت
ٖ  -1ؿذٜ  ػتتف   وٙٙتذٜ  دس ٘تٛ حی سٔض  missenseٞتای   ٔٛااػتیٛ

ٞا وٝ ٔٙزش تتٝ اغییتش دس فعاِیتت یته پتشٚائیٗ فؼفشیلاػتیٖٛ        طٖ
ٞتتای   ی دس طٖ ٞتتای ٘مطتتٝ ٔٛااػتتیٖٛ -8ٌشد٘تتذ    وؼتتیذ ایٛ  ٔتتی

tRNA  ٚrRNA     وٝ ػثة  ػیة تٝ ػتٙتض پتشٚائیٗ ٔیتٛوٙتذسی
ٛ  -6ؿٛ٘ذ   ٔی حتز  یتا ٔضتاعف ؿتذٌی      یزتاد ٞتایی وتٝ      س یی٘ت
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وتٝ تتا تیٕتاسی ٕٞش ٞٙتذ عٕٛٔتا        mtDNAٞای  ٕ٘ایٙذ  حز  ٔی
سػتٙذ  عّتت  یتٗ  ٔتش كٙتذ ٖ       ٔٙـاء ػٛٔاایه د ؿتٝ ٚ تٝ  سث ٕ٘ی

سٚؿٗ ٘یؼت ِٚی ٕٔىٗ  ػت ٘اؿی  ص  یٗ  ٔش تاؿذ وتٝ ص٘تاٖ د س ی   
 ٞتای ص یٍتش فٙٛایت     ٚ رذ حز  دس ػَّٛ mtDNA٘ؼثت تالای 

 ٗی ِٚت  mtDNA یٞا ؿٛ٘ذ  حز  تاسٚس ٔی تٙذستؿذیذی د ؿتٝ ٚ 
[  12] ٞؼتتٙذ  ی ٘ؼتا٘  یٞتا  یٕتاس یؿذٜ دس ت یتشسػ یٞا ٖٛیٔٛااػ

دس  اٛ ٘تذ  یٚ ٔت  ؿٛد یاا كٙذ ٞض س تاص س  ؿأُ ٔ هیٞا  ص   ٘ذ صٜ حز 
 8ٞا  رٟؾ ٗی  ٗیاش عیٚ لع ؿٛد  ؿا mtDNA ص ّٔىَٛ  ٝیٞش ٘اح

حز  ٔعٕٛلا  تا  ٗی  ٖٛك یتضسٌ یٞا حز  ٞض س رفت تاص طَٛ د سد 
 یٛپاای ٘ؼتفاِٛٔ  یٞتا   ص رّٕٝ ػٙذسْ ی  ظٜیٞای ٚ ٚ ػٙذسْ ٞا  یفٙٛا
دس  mtDNAٞتای ػتٛٔاایه دس    ٕٞش ٜ  ػت  حز  ییایتٛوٙذسیٔ

ٞٓ دس  فش د پیش ٚ  Substantia nigraٞای دپأیٙشطیه دس  ٘شٖٚ
تاؿذ   یٗ  ٖٛ ؿایع ٔیٞٓ  حتٕالا  تٝ ٔیض ٖ تیـتش دس تیٕاس ٖ پاسویٙؼ

عّتت   mtDNAٞتای ػتٛٔاایه دس    دٞذ وٝ حز  یافتٝ ٘ـاٖ ٔی
 ٖ  Substantiaٞتای دپأیٙشطیته دس    ٟٕٔی دس  ص تیٗ سفتٗ ٘تشٚ

nigra   ْدس پیشی تٛدٜ ٚ ٘یض ٔطشح وٙٙذٜ  یٗ  حتٕاَ ٞؼتٙذ وٝ فتش
ٌیش ؿایع تیٕاسی پاسویٙؼٖٛ ٕٔىٗ  ػت ٘اؿی  ص ازٕع تتیؾ  ص   اه

 Substantia nigra سٚ رذ حتز  د  mtDNAٞای  حذ ّٔىَٛ
 یٚ دس ٘تیزٝ اخشیة ؿذیذاش فؼفشیلاػتیٖٛ  وؼتیذ ایٛ تاؿتذ  تعضت    

ٖ  ٕاس ٖیت  ص  ؾیس  د س  ٞؼتتٙذ  تت   mtDNAٞتایی  ص   ٔضاعف ؿتذ
 ٝ ٔتفتاٚت ٔتشاث  تتا     ی  یىلذ ٘ٛ س یی ٔختّف ٚ یىلذ رٟؾ ٘مطت

 ٘تذ وتٝ    ؿتذٜ  فیاٛكت  mtDNA یٞتا  دس طٖ ی ٘ؼا٘ یٞا یٕاسیت
دس ػیؼتٓ  علاب ٔشوتضی ٚ ػیؼتتٓ    دسٌیشی ٘ٙذ  غّة  یزاد اٛ ٔی

ٞتا ؿتأُ    رٟتؾ  ٗیت   یٙیتتشٚص تتاِ  [  11] علثی عضلا٘ی ٕ٘ایٙتذ 
ٚ  MELAS ،MERRF ،NARPٔختتتتُ  ییٞتتتتا  یتتتتفٙٛا

LHON ٞتتٓ  هیٍٛػتتٕپتٛٔاای ِٚ یٞتتا ػتتٙذسْ ٗی ػتتت  ٕٞ ٙتت
 تتٛع، یّٔ اتتت یؿتٛ٘ذ ٔختُ د   ی٘اؿ ی  ٘مطٝ یٞا  ص رٟؾ اٛ ٘ٙذ یٔ

   ساثاطتات  یعلتث  یحؼت  ییٚ ٘اؿتٙٛ   ایٙٛسیٌّٛٛتِٛیٔ ،یااٛپیٛٔیواسد
ٝ  یٞا ٖٛیٔٛااػ ٗیت ضی ی ٘ راِة اٛرٝ ٚ تشختی   mtDNA ی  ٘مطت
 ی  ٔتٛ سدی  ص اتٛ سث ٔتادس   ؿٛد یٔ ذٜید ٙؼٖٛیٞا ٔا٘ٙذ پاسو تیٕاسی
 ُیتتتتتٝ دِ ضیتتوّؼتتتشَٚ ختتٖٛ ٘ ؾیفـتتاس ختتٖٛ ٚ  فتتض   ؾی فتتض 
تتٝ عٙتٛ ٖ   [  18] ٌض سؽ ؿذٜ  ػتت  mtDNAدس  ییٞا ٖٛیٔٛااػ
ٝ ٔخاَ ٔ ٝ   ٛتیؿت  ض ٖیت ٔ یدس فٙلا٘تذ ؿتٕاِ    ی طاِعت  ی  رٟتؾ ٘مطت

A3243G   ٗیت  [  16] صدٜ  ػتت  ٗیٞض س اخٕ 122دس  6/19س 
% ٔتتٛ سد 16 ه،یتتپشاشٚفیٞا یٛپتتاایٛٔی% ٔتتٛ سد واسد17رٟتتؾ دس 
 ٌض سؽ ؿذٜ  ػت ی% ٔٛ سد  تتلاء تٝ ٘اؿٙٛ یی  سح:/7ٚ  ای ٚفتإِٛپّظ

ٔیتٛوٙتذسیایی س    یٞتا  یٕاسیت یؼتٕیكٙذ ػ تعی ٔاسٞا طث ٗی [  1]
 88طٖ  ص  82ٔٛااػتیٖٛ پااٛط٘یته دس    2>  تتیؾ  ص  دٞذ ی٘ـاٖ ٔ
اتتشیٗ عّتتُ  ختتتلالات   ٘تتذ وتتٝ ؿتتایع ؿٙاػتتایی ؿتتذٜ tRNAطٖ 

فؼفشیلاػیٖٛ  وؼیذ ایٛ تٛدٜ ٚ تشخی تطٛس غاِة تا ٔیٛپاای ٕٞش ٞٙذ 
 [ 17] ٕ٘ایتذ  ٔی MELAS یزاد  A3243Gٚ تشخی دیٍش ٔا٘ٙذ 

دس حاِتتت  18SrRNAدس طٖ  ٞتتا یٙیٕٞ ٙتتیٗ تشختتی رتتایٍض  
تیٛایته  ٔیٌّٙٛیىٛصیتذ    ٕٞٛپلاػٕیه دس كٛست ٔٛ رٟٝ فشد تا  ٘تی

 ٕ٘ایذ   ( ٔیprelingualصتا٘ی ) علثی پیؾ  یزاد ٘اؿٙٛ یی حؼی
 

     :  mtDNA یها ونیموتاس ییزا یماریب    

 
  اتتشیٗ لؼتتٕتی  ػتتت وتتٝ اٛػتت علتتثی عضتتلا٘ی ؿتتایع ػیؼتتتٓ

ٔثتتتلا ٌشدیتتذٜ ٚ عٛ لتتة  ٖ ؿتتأُ   mtDNAٞتتای  ٔٛااػتتیٖٛ
 ٘ؼفاِٛپاای، ٔیٛپتاای،  ااوؼتی، دط٘شػتا٘غ ساتیٗ ٚ  ص دػتت د دٖ      
عّٕىشد عضتلات ختاسری كـتٓ  ػتت  ٔیٛپتاای ٔیتٛوٙتذسیایی تتا        

ؿتٛد وتٝ    ٔـخق ٔتی  ragged-redفیثشٞای عضلا٘ی  كطلاحا  
ٛ  ایپیفٙٛ ٖ ػتاختٕا٘ی ٚ  ٞیؼتِٛٛطیىی  ػت وٝ ٘اؿی  ص پشِٚیفش ػتی

ٞای غیشطثیعی دس فیثشٞای عضتلا٘ی  ػتت     تیٛؿیٕیایی ٔیتٛوٙذسی
اٛ ٘ذ ؿأُ  ختتلاَ   ٞای ٔیتٛوٙذسیایی ٚػیع تٛدٜ ٚ ٔی طیف تیٕاسی

عّٕىشد وثذ، ٘اسػایی ٔغض  ػتخٛ ٖ، دیاتتت، ٘اؿتٙٛ یی ٚ  ختتلالات    
 هیدس تیٕاس ٖ ٔعٕٛلا  تٝ كٛست ٞتشٚپلاػٕ ٞا ٖٛیدیٍش تاؿذ  ٔٛااػ

ٕ   LHON   ِثتٝ  ػتخٙائا   فش د ٔثتلا تتٝ   ػت  هیعٕٛٔتا  ٕٞٛپلاػت
 یٞتا  ٖٛیٕٞتاٖ ٔٛااػت   ضیت ػتآِ ختا٘ٛ دٜ ٘   یٞؼتٙذ ٚ تشخی  عضتا 

وتٝ تتٝ    ییض یٕاسیت ٖٛیٔٛااػ ٗیس  د س  ٞؼتٙذ  ٕٞ ٙ هیٕٞٛپلاػٕ
 ص  یدس تعض یٛپاای ٘ؼفاِٛٔ  یتاعج تشٚص فٙٛا هیكٛست ٞتشٚپلاػٕ

خا٘ٛ دٜ تتٝ كتٛست    یشٔثتلایعضٛ غ هیخا٘ٛ دٜ ٌشدیذٜ، دس  ی عضا
 ٗی  ی  ٙذٜیٔحمماٖ تٝ طٛس فض   [18] ؿذٜ  ػت ذٜید هیٕٞٛپلاػٕ

ٔ   اٛ ٘تذ  یٔ یٕاسیاٛریٝ س  وٝ ت ٖ  اٖیت دس  حتش  ساثتام  ٞتای   ٔٛااػتیٛ
mtDNA  ی یذ س  پز ذیپذ ی  ٞؼتٝ یٞا ٚ تا طٖ ٍشیىذیتا ٝ   ٘تذ  شفتت

 یٞا رٟؾ اٖیت یط٘تیىی فشد سٚ ٙٝیصٔ دٞذ یؿٛ ٞذ ٘ـاٖ ٔ وٝكش  
mtDNA اٛ ٘ٙتتذ فٙٛایتت    ی ٔتتی ٞتتای ٞؼتتتٝ د ؿتتتٝ ٚ طٖ شیاتتاح
ٔ    [19] س  اعذیُ ٕ٘ایٙذ mtDNAٞای  تیٕاسی  اٖیت  یزتاد  ساثتام 
ٔیتٛوٙتذسیایی ٕٞتٛ سٜ ػتخت ٚ     یٞتا  یٕتاس یدس ت  یٚ فٙٛا  یط٘ٛا
ختاف   ا٘تت ٔٛا mtDNAوتٝ یته    طتٛسی ٝ تٛدٜ  ػت  ت ذٜی یپ

٘اؿٙٛ یی ٕٞش ٜ تاؿذ ٚ دس فشد دیٍش تا اٛ ٘ذ دس یه فشد تا دیاتت ٚ  ٔی
 mtDNAحز  ختاف دس   هی ٍشی ٘ؼفاِٛپاای ٚ اـٙذ   ص طش  د

، ػتتتٙذسْ Kearns-Sayre، ػتتتٙذسْ CPEOاٛ ٘تتتذ دس  ٔتتتی
Pearson تیٕاسی ،MELASذٜیت د یٛپتاا یٛٔیٚ یتا واسد  اتتی، د 
 ُیت دِ ٗیاش ٔتذ َٚ حتٕالا وٝ   A3243G ٖٛیٔٛااػ ٗیؿٛد  ٕٞ ٙ

اٛ ٘تذ دس فتأیّی تتٝ دیاتتت ٚ       ػتت ٔتی   MELAS یٕتاس یتشٚص ت
٘اؿٙٛ یی ٔٙتٟی ٌشدد ٚ دس فتأیّی دیٍتش تتا  فتإِٛپّظیتای ختاسری      
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ٔضٔٗ پیـشٚ٘ذٜ، واسدیٛٔیٛپاای ٚ یا ٔیٛپتاای ٕٞتش ٜ تاؿتذ   ص طتش      
ٔختّتف   ٖٛیٔٛااػ ٗیاٛ ٘ذ ٘اؿی  ص كٙذ خاف ٔی  یفٙٛا هیدیٍش 

   اؿذت
 

      ریاییهای میتوکند برخی بیماری       

 

 ٗیاتش  عی ص ؿتا  یىت ی (:LHONلب ر    كي  اپت يارث يوًريپات

 دٞتذ  یسخ ٔ mtDNAدس  ٖٛیٔٛااػ ُی ػت وٝ تٝ دِ ٞایی یٕاسیت
تا  ص دػتت د دٖ   LHONٞض س د سد   122دس  18حذٚد  یٛعیٚ ؿ
ٔشوتضی دٚطشفتٝ دس    ییٙتا یحاد ٚ تذٖٚ دسد ت ٕٝی٘ ایحاد ٚ  ،یزیاذس

علتة  پتیته  ػتت      یؿی  ص  اشٚفت تاِغیٗ رٛ ٖ ٕٞش ٜ  ػت وٝ ٘ا
تیٕاس ٖ ٕٔىٗ  ػت ٔتشد یتا صٖ تاؿتٙذ  ٔتا یته  فتض یؾ ٚ ضتح ٚ        
غیشلاتُ اٛضیح ٘فٛر تیٕاسی دس ٔتشد ٖ ٚرتٛد د سد تطٛسیىتٝ حتذٚد     

% ص٘اٖ ٘الُ ٔٛااػتیٖٛ علائتٓ تیٕتاسی س  هتاٞش     12% ٔشد ٖ ٚ 82
ٝ [:] ػاص٘ذ ٔی تتا   mtDNA ی ٔتفتاٚت دس     ٞزذٜ ٔٛااػیٖٛ ٘مطت
دس طٖ  G11778A ٖٛی ػتت  ػتٝ ٔٛااػت    تٛدٜیٕاسی ٕٞش ٜ  یٗ ت

ND4 ،G3460A  ٖدس طND1  ٚT14484C  ٖدس طND6 
 یٕتتاسی% ٔتتٛ سد ت8> ص ػیؼتتتٓ فؼفشیلاػتتیٖٛ  وؼتتیذ ایٛ ٔؼتتئَٛ 
  ٖ  missenseٞتای   ٞؼتٙذ   یٗ ػٝ ٔٛااػیٖٛ ٞش ػتٝ  ص ٔٛااػتیٛ

تٛدٜ ٚ ػتٝ پتشٚائیٗ ٔختّتف دس ػیؼتتٓ  ٘تمتاَ  ِىتتشٖٚ س  ٔثتتلا        
 ػتت ٚ   اش عی ص ٕٞٝ ؿا G11778Aرٟؾ  اٖیٔ ٗی ػاص٘ذ  دس  یٔ
عٕتذاا  دس ٔتشد ٖ رتٛ ٖ     یٕاسیت  [:1] ؿٛد یٔ ذٜی% ٔٛ سد د92دس 

 ذٜیت وتٓ د  یّت یخ ایت تٝ ٘تذست ٚ   ضی٘ ییٙایٚ تٟثٛد ت ؿٛد یٔـاٞذٜ ٔ
ٔعٕٛلا  تا  ٔىتاٖ   T14484C ٖٛی ٌشكٝ تیٕاس ٖ تا ٔٛااػ ؿٛد، یٔ

دٞذ وتٝ  ػتتشع    ٔی اٖٞا ٘ـ   تشسػیٕٞش ٜ ٞؼتٙذ یـتشیت یتٟثٛد
 ػتت ٚ ِتز  یته     LHON ییض یٕتاس یدس ت یٚ لعٝ ٟٕٔت  ٛیذ ای وؼ

 ٔىتاٖ   اٛ ٘تذ  یٔت  یٕتاس یت ٗیدسحت  یذ ٘ی وؼت  یدسٔاٖ صٚد ٍٞٙاْ  ٘ت
یه فتشد   ـاٚ٘ذ ٖیتشٚص ٔزذد دس خٛ ؼهیدٞذ  س ؾیس   فض  یتٟثٛد

% اخٕتیٗ  ;خٛ ٞشٞا  ی% ٚ تش 62تش دسٞا  یتش  LHONٔثتلا تٝ 
  [;1] ؿٛد صدٜ ٔی

NARP:   ی ااوؼتت ،یعلائتتٓ عثاساٙتتذ  ص ٘ٛسٚپتتاا ٕتتاس ٖیت ٗیتتدس، 

 یذٔیٚ  ػتت یرٞٙتت یسؿتتذ، عمتتة ٔا٘تتذٌ شیاتتاخ ٍٕٙتتتٛص ،یپ تیتتٙیسا
 یٞتا  ٖٛیؿتأُ ٔٛااػت   یٕتاس یدس ت ُیت دخ یٞا ٖٛی  ٔٛااػهیلاوت
 ٞؼتٙذ  ATPase 9 شٚ حذیدس طٖ ص ی  ٘مطٝ

Leigh syndrome:   ٖٛی ص ٘ٛسٚدط٘ش ػت علائٓ تیٕاسی عثاساٙتذ 

ٛ٘ یصٚدتشٚص ٕٞش ٜ تا ٞ ـشٚ٘ذٜیپ علتة   یسؿتذ،  اشٚفت   شیاتاخ  ،یپٛات
ؿتأُ   یٕتاس یدس ت ُیت دخ یٞا ٖٛی  ٔٛااػیٚ  ختلالات اٙفؼ هی پت

  ػت  ATPase 9 شٚ حذیدس طٖ ص ی  ٘مطٝ یٞا ٖٛیٔٛااػ

MELAS:   ٔ  ی ٘ؼتتفاِٛپاا ،یٛپتتاایعلائتتٓ تیٕتتاسی عثاساٙتتذ  ص 

ٝ   یضٚدٞتا یٚ  پ هیت وتلا ذٚصی ػت  ،ییایتٛوٙذسیٔ  ٗیت    ی  ؿتثٝ حّٕت
 ییٚ ٘اؿتٙٛ   یلٙتذ  اتتیٕٔىٗ  ػت خٛد س  اٟٙا تٝ كٛست د یٕاسیت

 ٖٛیٔٛااػت  یٕتاس یت ٗیت دس   ُیت دخ ٖٛیٔٛااػت  ٗیعتشی٘ـاٖ دٞذ  ؿا
  ػت  tRNAleuدس طٖ  A3243G ی  ٘مطٝ

MERRF: ٕٞتش ٜ تتا    هیت ٛوّٛ٘یعثاساٙذ  ص كشت ٔ یٕاسیعلائٓ ت

 یی٘اؿتتٙٛ  ،ی ااوؼتت ،یٛپتتاای، ragged-redٔ یعضتتلا٘ یثشٞتتایف
 یٕتاس یدس ت ُیت دخ ٖٛیٔٛااػت  ٗیاتش  عیٚ دٔتا٘غ  ؿتا   یعلث یحؼ
  ػت  tRNAleuدس طٖ  A8344G ی  ٘مطٝ ٖٛیٔٛااػ

 ییعثاساٙتذ  ص ٘اؿتٙٛ    یٕاسیعلائٓ ت با يراثت مادري: ييواشىًا

 یٞتا  هیت ٛایت یوٝ  غّة تذ٘ثاَ ٔلتش   ٘تت   ـشٚ٘ذٜیپ یعلث یحؼ
 یعلتتث یحؼتت یی٘اؿتتٙٛ  ضیتتٚ ٘ ٌتتشدد یٔتت زتتادی  ذیتتىٛصیٌّٙٛی ٔ
 A1555Gعثاساٙذ  ص  یٕاسیدس ت ُیدخ یٞا ٖٛی  ٔٛااػیشػٙذسٔیغ
 ٚA7445G  ٖ18دس طS rRNA   وٝ دس حاِتت ٕ  هیٕٞٛپلاػت
  ٙذیٕ٘ا یٔ یٕاسیت زادی 

ٌ يم سمه پ  يخارج يافتالمًپلص علائتٓ   (:CPEO  ش ريوذ

ٚ پتتٛص    یٕعضلات ختاسد كـت   ـشٚ٘ذٜیپ یعثاساٙذ  ص  اشٚف یٕاسیت
 عیؿتا  ٖٛیعثاساٙتذ  ص ٔٛااػت   یٕتاس یت ٗیت دس   ُیت دخ یٞا ٖٛیٔٛااػ

    KSS ٝیتضسي ؿث یٞا ٚ حز  MELAS یٕاسیت

 یٕاسیعلائٓ ت (:Pearson syndrome  رسًنييپ سىذرم

ٚ تشٚص  هیلاوت ذٚصی ػ ،یتٛپٙیػ پا٘ىش ع، پاٖ تیعثاساٙذ  ص عذْ وفا
 یٕتاس یت ٗیدس   ُیدخ ٖٛی  ٔٛااػیدس دٞٝ دْٚ ص٘ذٌ KSS یٕاسیت

  ػت   mtDNAتضسي دس  یٞا ؿأُ حز 

(KSS) Kearns-Sayre syndrome: یٕاسیعلائٓ  یٗ ت 

پتتٛص،  فتتإِٛپّظی ختاسری پیـتشٚ٘ذٜ      ـتشٚ٘ذٜ، یعثاساٙذ  ص ٔیٛپاای پ
ٝ   ،یلّثت  یٞا تّٛن ،یٛپاایٛٔیصٚدتشٚص، واسد  ی،  پیٍٕا٘تاػتیٖٛ ؿتثىی

ػتت د دٖ ؿتٙٛ یی، ضتعف      دس  یتٗ تیٕتاسی  ص د  اتتت یٚ د ی ااوؼ
ٞٛسٔتٖٛ سؿتذ ؿتایع ٞؼتتٙذ       وٕثٛدٞا، ٞایپٛپاس ایشٚئیذیؼٓ ٚ   ٘ذ ْ
%  یٗ تیٕاس ٖ د س ی دسٌیشی لّثی ٞؼتٙذ ٚ  ص  یتٗ اعتذ د   82امشیثا  

ٔعٕٛلا   وخشیت  ٟ٘ا د س ی ٘ٛ لق ٞتذ یت علتثی ٔٙزتش تتٝ تّتٛن      
عثاساٙذ  یدس  یٗ تیٕاس ُیدخ یٞا ٖٛیتاؿٙذ  ٔٛااػ پیـشٚ٘ذٜ لّثی ٔی

 ضیت ٚ ٘ وٙتذسیایی دس طْ٘ٛ ٔیتٛ یٞض س رفت تاص 8ٞای تضسي   ص حز 
 [ ;] tRNAleuدس طٖ  A3243Gٔٛااػیٖٛ 

ٚ  ٙؼتتٖٛیپاسو یٕتتاسیت اٖیتت ساثتتام ٔ :ىس  ًنيپارک يم  اريب

دس  Iوٕتپّىغ   تیت ٘متق فعاِ  ییتاس تتا ؿٙاػتا   ٗی ِٚ ٞا یتٛوٙذسیٔ
Nigra Substantia اَ  ٖ دس ٚ تٝ د٘ث [>1] ٙؼٖٛیپاسو ٕاس ٖیت

ٖ یت ٗیت   یطت یٔح یٞتا  تافت ٟٔتاس   [ 82-88] ذیت ٔعّتْٛ ٌشد  ٕتاس 
َ یس د ذیاِٛ ؾیتاعج  فض  Iوٕپّىغ  وتٝ دس   ؿتٛد  یٔت  د ص  ٞتای  ىتا
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 ٗیت ٘متؾ د سد     ؿتٛد  یٔت  ذٜیت د ٙؼٖٛیوٝ دس پاسو ٛیذ ای وؼ ةی ػ
 یاٙفؼت  شٜیتٝ ص٘ز اٛ ٘ٙذ ی ص د ٔ یٞا ىاَیس تطٝ دٚ را٘ثٝ  ػت ٚ س د

 ٘تش  وتاٞؾ    تیت سػا٘ذٜ ٚ فعاِ ةی ػ I  ٚIV یاٞ وٕپّىغ ظٜیٚٝ ت
 یوتٝ د س   یٔثتلا تٝ پاسویٙؼتٖٛ تتا اتٛ سث ٔتادس     ٕاس ٖیدٞٙذ  دس ت
ٞؼتتٙذ   ی٘اؿتٙٛ یی ٚ ٘ٛسٚپتاا   ٗ،ییتشٚص دس ػتٗ پتا   ُی ص لث یعلائٕ
 ؿتذٜ  ػتت   ذٜیت د mtDNAدس  18S RNAدس طٖ  ٛ٘ییٔٛااػت 

[86 ]  ٝ  ٞتتای  یتتٞاپّٛاا ٗیس  تتت ی  كٙتتذ ٔطاِعتتٝ دیٍتتش ٘یتتض س تطتت
mtDNA اٖیت  ٘ذ   ساثام ٔ ٘ـاٖ د دٜ ٙؼٖٛی تتلا تٝ پاسو ؼهیٚ س 

 افتٗیت  یدس الاؽ تش  ٙؼٖٛیپاسو یٕاسیٚ ت ییایتٛوٙذسیٔ یٞا ٘مق
لش س دٞتذ ٔتؤحش    شیس  احت اأح یٕاسیت ـشفتیوٝ تتٛ ٘ذ سٚ٘ذ پ یدسٔا٘

 ؾیس   فتض   یاٙفؼت  شٜیص٘ز تیوٝ ٞٓ فعاِ Q10 ٓیتٛدٜ  ػت  وٛ ٘ض
 ؿتذ  یٔ یٙیت ؾیپ وٙذ یٔ ی ص د س  پاوؼاص یٞا ىاَیس د ٚ ٞٓ دٞذ یٔ

 س صٔتایی د ؿتٝ تاؿذ  وا ی حش ٔخثت ٙؼٖٛیپاسو یٕاسیپااٛط٘ض ت یوٝ سٚ
ٖ یدس ت Q10 ٓیتاِیٙی تا وتٛ ٘ض  ٛ٘ یپاسو ٕتاس  ِٚ  یٙؼت  ٝیت دس ٔش حتُ  

دس  یٙیتیٕاسی ٘ـاٖ د دٜ  ػت وٝ ااحیش  یٗ د سٚ دس تٟثٛد علائتٓ تتاِ  
 افتت ید سٚ دس یٕتاس یٔاٜ تعتذ  ص  تتتلا تتٝ ت    19ٝ و یتا  فش د ؼٝیٔما
 [ 87]  ٘ذ تؼیاس كـٍٕیش تٛدٜ  ػت وشدٜ

 اٖیت وتاٞؾ ت  یىتشٚ س یٔ یٞتا  یتشسػت  :8مليتًض و ً    ديابت

ٖ یت یس  دس عضتلات  ػتىّت   OXPHOS یٞا طٖ  اتتت یتتا د  ٕتاس 
كٙتتذ ٔٛااػتتیٖٛ ٔختّتتف دس  [ 88] دٞتتذ ی٘ـتتاٖ ٔتت 8لٙتتذی ٘تتٛت 
mtDNA اؿٙذ وٝ  غّة تا خلٛكیات دیٍشی ت تا دیاتت ٔشاث  ٔی

دس  ذسیٔخُ ٘اؿٙٛ یی ٕٞش ٞٙذ  ؿٛ ٞذی  ص  ختلاَ عّٕىتشد ٔیتٛوٙت  

ٞتای    ٔتا ٞی یته  ص ٚ سیا٘تت   [ 89] ایپیه ٚرٛد د سد 8دیاتت ٘ٛت 
mtDNA  ٕٞش ٜ ٘ثٛدٜ  ػت  8تطٛس عٕذٜ تا ٘ٛت ؿایع دیاتت ٘ٛت 

ؿتشوت   یشیپ ٙذیدس فش  ٞا یتٛوٙذسیٔ ذی  یتٝ ٘رش ٔ پيري: فرايىذ

-Proof٘متتق دس عّٕىتتشد   هیتتد ؿتتتٝ تاؿتتٙذ  د ختتُ وتتشدٖ   

Reading  ٖدس طPOLG تاعتج ازٕتع    ٍتٛع یتٝ كٛست ٕٞٛص
 یپیفٙتٛا  زادیؿذٜ ٚ   mtDNAٞا دس  ٚ حز  ی  ٘مطٝ یٞا رٟؾ

وتاٞؾ   ،ؿأُ وٛااٜ ؿذٖ طَٛ عٕش، واٞؾ ٚصٖ،  ػتئٛپشٚص، ویفٛص
ٚفی لّثتی  ٚ ٞتایپشاش  ی ِٛپؼتی، وتاٞؾ تتاسٚس    ،یپٛػتت  شیت ص یكشت
 یٞتتا ٖٛیٔؼتتئّٝ س  وتتٝ ازٕتتع ٔٛااػتت ٗیتت  ذی٘تتتا ٗیتت   ؿتتٛد یٔتت

mtDNA ٘متؾ د س٘تذ    یشیپ ٙذیدس فش  ٕا یؿذٜ ٚ ٔؼتم یشیتاعج پ
ٝ یتتش    یٔثٙ ی  ٚرٛد ؿٛ ٞذوٙذ یٔ تیامٛ تتا ٞتذ  لتش س د دٖ     ٙىت

 ػت ٚ  فض یؾ  ذ ٖی وؼ ی ٘ت ٓی ٘ض هیوٝ  ییایتٛوٙذسیٔ یوااالاصٞا
ٚ  یلّثت  یٞتا  ةییافتتٝ ٚ  ػت   ؾیعٕتش  فتض   طتَٛ   ٓ،ی ٘تض  ٗی  اٖیت

ٔ    ص ػتٗ وتاٞؾ ٔتی    یواااس وت ٘اؿ تتا    ٞتا  یتٛوٙتذس ییاتتذ  ساثتام 
 ص د ٚ ٘یض  ساثتام   ٞای ىاَیٚ  ختلالات ٘اؿی  ص س د یػِّٛ یٞا ةی ػ

 [ :8-;8] ٌشدد یٔ ذیوأتیـتش ا یشی ٖ تا پ

ٔتٙتٛت   یٞا ٖٛی ص ٔـاٞذ ت حىایت  ص ٚرٛد ٔٛااػ یتعض :سرطان

mtDNA ٖیٞا دس ػشطا  ٖ ٚ [ >8] ٌٛ٘اٌٖٛ  ص رّٕٝ ػشطاٖ وّتٛ
ٖ ی% ت18ٌض سؽ حذٚد  هید سد  دس  [62] پشٚػتات ٔثتتلا تتٝ    ٕتاس 

ٝ   یتٛوٙذسیٔ COXIػشطاٖ پشٚػتات دس طٖ   ٘تذ  دس   رٟتؾ د ؿتت
ٝ %  فش د ٘شٔاَ رٟتؾ د  ;طٖ دس  ٗیوٝ   یحاِ  ػتت  دس ٔتٛسد    ؿتت

َ یس د ذیاِٛ ؾیتاعج  فش  ATPaseدیٍشی رٟؾ دس طٖ   ٞتای  ىتا
 [ 61]  ٘ذ صٜ اٛٔٛس ؿذٜ  ػت ؾی ص د ٚ  فض 
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 آزمون                                                            

1- DNA باشذ؟ ى هيهیتَکٌذسيايي حاٍي چٌذ ط 

 ضى :6 (ة  ضى 16 (الف

 ّیچكدام (د   ضى 88 (ج
 

 ست؟یً حیصح لياص هَاسد ر کیدس هَسد طًَم اًساى کذاه -8

ِ  ييبيتَکٌدزیدز ضًَم ه َىیهَتبس صاىیه (الف  يا دٍ ثساثس ضًَم ّستت

 است.

ِ     يتَکٌتدز یضًَم ه يّب يتعداد کپ (ة  يا ّتصازاى ثساثتس ضًتَم ّستت

 است.

ِ  يّب ثس خلاف ضى ييبيزتَکٌدیه يّب ضى (ج  ٌتتسٍى يفبقتد ا  يا ّستت

 ّستٌد.

ِ     ييبيتَکٌدزیهٌطبء ضًَم ه (د  يا دز ّس فسد ثتس ختلاف ضًتَم ّستت

 است. يصسفبً هبدز
 

 کذام گضيٌِ صحیح است؟ -3

ّبيي استت   عولكسدّبي هیتَکٌدزيبيي توبهبً ٍاثستِ ثِ پسٍتئیي (الف

 ضًَد. اي زهص هي کِ تَسط ضًَم ّستِ

ّتبيي استت    ي هیتَکٌدزيبيي توبهبً ٍاثستِ ثِ پسٍتئیيعولكسدّب (ة

 ضًَد. کِ تَسط ضًَم هیتَکٌدزيبيي زهص هي

ّتبيي استت    اغلت عولكسدّبي هیتَکٌدزيبيي ٍاثستِ ثِ پسٍتئیي (ج

 ضًَد. اي زهص هي کِ تَسط ضًَم ّستِ

ّبيي است کِ  اغلت عولكسدّبي هیتَکٌدزيبيي ٍاثستِ ثِ پسٍتئیي (د

 ضًَد. ٌدزيبيي زهص هيتَسط ضًَم هیتَک
 

 تَسط تخوک   يپذس يّاmtDNAحزف ًشذى  -3

 گسدد. ثبعث اًتقبل صفبت پدزي ثِ فسشًد هي (الف

 .ضَد يه ستیدز هسحلِ ثلاستَس يیزفتي جٌ يیثبعث اش ث (ة

 گسدد. ّبي هیتَکٌدزيبيي دز فسشًد هي ثبعث ثسٍش ثیوبزي (ج

 گیسد. طَز طجیعي دز طي لقبح صَزت هيِ ث (د
 

   LHONبیواسي  -3

چَى يك ثیوبزي هیتَکٌدزيبيي استت دز هتسد ٍ شى ثتِ يتك     ( الف

 ضَد. ًسجت هطبّدُ هي

ّتب زا هجتتلا    چَى يك ثیوتبزي هیتَکٌتدزيبيي استت اغلتت شى    ( ة

 سبشد. هي

 سبشد. اغلت هسدّب زا هجتلا هي( ج

 سبشد. اي هٌحصساً هسدّب زا هجتلا هي دلیل ًبضٌبختِِ ث( د
 

 mtDNAختلالات ًاشيي اص هَتاسيیَى دس   ّاي ا اص ٍيظگي -6

 ًیست:

 ثیبى هتغیس        (ة  کبّص ًفَذ (الف

 ٍزاثت هٌدلي( د  پلیَتسٍپي          (ج
 

دس اختلالات هیتَکٌذسيايي آستاًِ بحشاًي بشاي ظَْس علائين   -7

ّيايي يیيش اص حيزف     ّاي ًاشي اص هَتاسیَى بالیٌي بشاي بیواسي

 چٌذ دسصذ است؟

 %          92 (ة           %     82 (الف

 %2> (د  %        2: (ج
 

پيزيشتشيي باتيت عبياست     دس اختلالات هیتَکٌذسيايي آسيی   -8

 است اص:

 سیستن کلیَي           (ة سیستن اعصبة هسکصي (الف

 دستگبُ گَازش ٍ کجد (د  سیستن آًدٍکسيي (ج
 

 mtDNAّاي صيش ًاشي اص هَتاسیَى دس  کذاهیک اص بیواسي -9

 ًیست؟

             MERRF( ة  MELAS (الف

 HD (د  NARP (ج
 

( Pearson syndrome) شسييَىییاص علائيين سييٌذسم پ -11

 ًیست:

 پتَش (ة  پبًكساس تيعدم کفب (الف

 كیلاکت دٍشیاس (د   يتَپٌیس پبى (ج
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687 

ُ ;8 هجلِ علوي سبشهبى ًظبم پصضكي جوَْزي اسلاهي ايساى / دٍزُ  >;16پبيیص ، 6؛ ضوبز

 

 

 کنندگان در برنامه خودآموزی قابل توجه شرکت
 

 َر و ه  تىوي  ٍ بِ هْز ًظ م پشؽى  خَ  هوَْر ًو یٌ، ٍ پتظ اس ها لؼتِ    ً م را بِ م اعت فزم ثبتزً هِ خَ آهَسی لاسوٌٌ،گ ى  ر ب ؽزوت
ًظزختَاّ   ًغتبت بتِ      ر خقَؿ هم لِ ها لؼتِ ؽت،ُ  ر فتزم   هم لِ خَ آهَسی بؼ، اس پ عخگَی  بِ عؤالا  پزعؾٌ هِ ٍ اػلام ًظز خَ  

همت،م )ؽت ًش ّن(        خي بت ى فزؽت    لخي بت ى وت رگز ؽتو   تْتزاى   : آ رطبِ  2>88/8/16ارع د اف  ّز عِ فزم تىوي  ؽ،ُ ح،اوثز ت  ت ریخ 

ؾى،ُ و رآفزیٌ   پلان   يح بتِ حت،ال    ال،ام ًو یٌ، ت   ر فَر  پ عخگَی  ف 7162;تلفي   11698– >6:8 فٌ،ٍق پغد   >11رٍبزٍی  اً
 .ً م ارع د گز   رط هٌ،رج  ر فزم ثبتف  ر ٍ بِ آ عؤالا  هم لِ  گَاّيٌ هِ ؽزوت  ر بزً هِ خَ آهَسی  % اس2:
 
 
 

 وزارت بهداشت، درمان و آموزش پسشكي 

 اداره کل آموزش مداوم جامعه پسشكي –معاونت آموزشي 
 

 فزم ثبت ًام در بزًاهِ خَدآهَسي

  هجلِ علوي ساسهاى ًظام پششکيً م ًؾزیِ:  هزتبط يّا يواريٍراثت در صًَم هيتَكٌذريايي ٍ ب ػٌَاى هم لِ:

   .................................................................... ً م پ،ر: .......................................................................... ً م:  ...........................................................  م خ ًَا گ : ً

   ............................................................... ت ریخ تَل،: ..............................................................   رُ اس: ف .................................................... ؽو رُ ؽٌ عٌ هِ: 

  ........................ رٍعد :  ............................... بخؼ:  .............................................................. ؽْزعد ى:  .................................................. ه   فؼ ليت: اعد ى:

 ع یز  زح       لزار ا ی       پيو ً        رعو        آسا        ّيأ  ػلو        ًَع فؼ ليت: 

  ......................................................................................................................................................................  هماغ آخزیي ه،رن ت قيل  ٍ ع د اخذ ه،رن:

  ........................................................  ودزا:  .......................................... فَق ليغ ًظ:   ................................................... ليغ ًظ:  رؽدِ ت قيل   ر هم  غ: 

  ........................................ فَق تخقـ:   .................................................. تخقـ:  

  ................................................... و،پغد :  .................................................................................................................................................... آ رط  ليك پغد : 

  ................................................................................................. ؽو رُ ًظ م پشؽى :   ............................................................................................ ؽو رُ تلفي: 

 ت ریخ تىوي  ٍ ارع د فزم:  اهض ء  ٍ هْز هدم ض :               

 
 
 

 اهض ء ٍ هْز هغؤٍد ثبت ً م
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در سيؤز گشيٌؤِ يؤحيه بؤِ سؤ ا        )×( لطفاً با گذاردى علاهت 
 پزسشٌاهِ هقالِ خَدآهَسي پاسخ دّيذ:

 الف       ب        ج          الف       ب        ج         

1 

8 

6 

7 

8 

9 

: 

; 

< 

12 

11 

18 

16 

17 

18 

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

19 

1: 

1; 

1< 

82 

81 

88 

86 

87 

88 

89 

8: 

8; 

8< 

62 

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       

       
 

در سيؤز گشيٌؤِ   )×( خَاّشوٌذ است ًظز خَد را با گذاردى علاهت 
 هزبَطِ اعلام ًواييذ.

كاهلاً  
 هَافقن

تا حذي 
 هَافقن

حذي تا 
 هخالفن

كاهلاً 
 هخالفن

ًظزي 
 ًذارم

اَی هم لِ بزاع ط هٌ بغ  -1 ه د
 خ،ی، ػلو  ارائِ ؽ،ُ اعت.

     

ي سّتت ی  -8 ِ بتت ً  اَی هم لتت ه دتت
 ای هي تٌ عب  اؽدِ اعت. حزفِ

     

ه دتتَای هم لتتِ  ر خْتتت  -6
ت مك اّ،اف آهَسؽ  ًَؽدِ 

 ؽ،ُ اعت.

     

 ر ه دَای هم لِ ؽيَای   -7
 ى  ر اًدمتتت د ٍ عتتتَْلت بيتتت

 هف ّين رػ یت ؽ،ُ اعت.  

     

 

 
 عِ ػٌَاى پيؾٌْ  ی خَ  را بزای ارائِ هم لا  خَ آهَسی ذوز ًو یي،.

 
1 . 

8. 

6. 

 
 

ّوى ر گزاه  لاف ً ب  ارائِ ًظزا  ٍ پيؾتٌْ  ا  ختَ   ر خْتت تَعتؼِ ويفت  همت لا        
 ری فزه یي،.ّ ی آهَسػ ه،اٍم را ی  ریشاى ٍ هدزی ى بزً هِ خَ آهَسی  بزً هِ

 

 
 

 ب عوِ تؼ ل 
 ٍسار  بْذاشت، درهاى ٍ آهَسش پششکي

 ادارُ كل آهَسش هذاٍم جاهعِ پششکي  –هعاًٍت آهَسشي 
 ّاي خَدآهَسي كٌٌذگاى در بزًاهِ هجَس تخصيص اهتياس آهَسش هذاٍم بِ شزكت

 ىنعلام ػلي
« هؤزتبط  يّا يواريٍراثت در صًَم هيتَكٌذريايي ٍ ب » ر هَر  تخقيـ اهدي س بِ هم لِ  >;8/16/;هَرخ  :/:997احدزاه ً  ب سگؾت بِ ً هِ ؽو رُ           

بِ صي ٍ سًاى ٍ سايواى جزاحي عوَهي ٍ ارٍلَپششکاى عوَهي ٍ هتخصصيي داخلي ٍ كَدكاى ٍ  اهدي س آهَسػ ه،اٍم بِ 1رع ً، وِ اػا ی  اعد ض ر ه  بِ
 ب ؽ،.  ّ ( هَر  تأیي، ه  ضَابط ً َُ اخزای بزً هِ 6ه  ُ  8ػٌَاى ؽزوت  ر بزً هِ خَ آهَسی )هَضَع ًَع پٌدن بٌ، 

 ایي هدَس اس سه ى ف،ٍر بِ ه،  یه ع د اػدب ر  ار 
 81222887و، بزً هِ: 

  11982و، ع سه ى بزگشار وٌٌ،ُ: 

       
  

 /آ  9/;96;9رُ: ؽو               
   >;/88/8ت ریخ:                 
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