A.:Tn LygiLl 339"'3' (.;"b. "9" FALEN PR I:(H(\]U1'|"[lx:(z '.;: \%:\;i&}d:‘
2013 Qéw\ 6)).\5\ ACE0 Sty 149l 320 9

e

¢ 3040 1 iy il il i)
3 (.23 PNy B psle “ 25U

| 5 N1 3 s i R T gk Grmatdl
; “ alal 2815 L ke M g el 3 gl it J e

daagsal) e dpadadl) A Jlantiady o
(b 4) ¥ Gl

Gaali o jpaiy (S e el e Byl S e g S G Dl e 30l bl Slead) el
) ol 138 3 Lad 1) 50 (CMIH) oapmail) 2 5200 s 1 S el iy 3
Clraaldl) dca bl LAY Cajla (e dgaliaivall Claasall (ase 401 G S e g SN e e
(0 1.25) (S
Lapiii AiS (g clgd IRl i glaalll by SISl gal 5 15 483w e sill A liall Alaiul)  Slus 33a o
(02.75) .o adll 5l caall sk JDa e lid) dlaiay)

(25 3.5) (A4 Cpoal

(5 il A Ay ponall 5Lall 5 5l Al g a5 (e A5 pasall e il Al ) Jau)yal) o
AV sl & i AUl Lgilias (aDlatiul

Al Glplna =

el IS Gl o i 558U e (g st g S Y Sl e day ALK WA g 5140 e

Alasall gl 1 ARG Json Jiay Leldad iy s o il g I Gl g (e e 32565
Al 30a) Jac gl .. ) climd) A e
S gl S FEFAIF TN LI 2 A B au:utj‘ ’
+ + + Jsssll t=0h
+ + oSl + JsSi<l) t=1h
+ ddgpll paas | 4+ dlbg ) paaa t =2h
+ 4+ A a A e lua Jaial + CO, t=3h
Krebs 4alal 4, g <ils a
_+ (C4,Cs,Cy)
Krebs 4alal 43 gae LS 1 ++ CO; t=4h
++(C4,C5,Ce)
L) Bad 33 G8 (4) Sl ae B ey 1Ak ala

1 484 g
(O 1) A Jals 35S s Jal je g Adad o] 488 Maisly ]

o) i o) 8 ATP 38 55 (o ST i S 5 55 2 A gl




NS32 | P Rad o W15 B agle il o gl DOLB dlall 35l LIS an gl ilasl) (e

2 P31 3L gl s oy el
%= 0, S5 UA= ATP 35 , .
A e A G L&A ‘62@4}”&1“1 WMM\ 2
100 ok e ATP LY 4y ) 5 pall Lo g il
(0 1) .<dils) Jo 5, sl
50
0
Sl ALl f, iy i S gaall (3lle J glaa dBLd) 1,
ADP +Pj 4iLa) t, L g paan Adld) 1,
ciph e ATP gl ol ¥ CpanS oY) Gl (1AL gala
Lk ) o el 2 dad g

ATP Ll ai8dle 5 g )a sisall Jals @l gl (aeal K asglldnliadl cllelal o 3 48860 Jici =

o e NSl R el T 7
// -’ + \‘ l/ wjl.d\ \\
i I0NAD®  10NADHH' | | AT . |
| 2FAD 2FADH, | | - e 2NADH,H' : :
| 2 ! 1 + y :
. /T8, 1 (ONADRR 6NAD iy a2 !
Lo Jaiad 2 . 2|
: Sl Dl . 14C0: CoA ™ oo
! 2 ) b / !
1O /\ | | 2FADH,  2FAD 2C0, |
\\\ 34ATP 34(ADP + Pl) ,,' \\\ ’,,:
3 4adsl

(0 1.5) (2485 5)) Ops ATP (e IS 0S5 s pesd ALl Cllglanall 5 3 485 9l e lolaic) |3

(Rasi 3.5) Gl ¢y pal)

e O sibadl) palad¥) Sl gl sie 4805l Gl 1Y) (e " Pachondroplasie " 4l sl (= e ey
il L al Yl g aa gl (5 sl (Ao Lia siad e Jall (e g 53 () (g2 5all i jliarll et (8 350G e a sl
Ay Sldanall du) )3 7 i allani) 488 5 ¢yia pall 138 ) 5ol

(FGF) saill dale Jiise S i e U s pusall FGFR3 4 sall (10 & jad lasi S il 4k 1 4B 6l Jias |
Al 5 salal) LS

373 374 375 376 377 378 379 380 381 ) )
.. ATA CGT CCG TAG GAG TCG ATG CCC CAC ... :pbu padd die fruill ALAGY <) gu1S o) All5
— (Gl Jaa ¢ 5

.. ATA CGT CCG TAG GAG TCG ATG TCC CAC ... :bas padd dic fudll ALY cias 58 o) A5
sel jdll Al —— (LUl Jadad) ¢ 3a)

14856




dadall [\ con | ps) Rad o W15 B psle sl o gl DOLB wlall 85l LIS an gl ikl (e
5 3 u’ﬁ)'}l\)s\.}\eﬂﬁw%ﬁd\
oaaal) | claa gl saal) | claagl
) | Al P R TSS S el Jora 7 A e Jleai iy 1
UAU ACU TR RN T
GGU . .
lleu ﬁﬂé Gly 2eG o) sl ¢ 3 e JSS dallaal) danay)
GGC (0 1) AUl Jdall e 3a s
Val GUC Ser AGC
GO0 LR (& 0.5) Al L) s d 2
UuU AAA 0 0.5) Al G e Ala) s .
Phe UuC Lys AAG
Leu 888 AGG
GCA Arg AGA —
A3l iy (silae Wl il sy Allle (i3 s 3 ARG SN Jia )
| —) tdas () il das

I 107

|||1ﬁ o 3

Il
MO L@

idassl @) Hhas day .

'y

6

SO
<g7 3 4dfi gl

(0 1) .oxialbdadi o ye 5 exibu Aol a ge o) eclisla) M o0, 3

(D 5l B o Caseal Jially g ol Ao salall Jilall e i)

Tl 1maa taslsa g s Gl ki

(O 1) s A ASeE Jlaindy llb St Gia jally 21 5all 138 dilia) Jlaial 228 4

AV Cildanall a6 sl Al 3 a3 i) xie A1 5l il QU A o )

;\JA; J\A‘)i

—~

S

§—X

-

g\)&;

@ |,

|2

P —

40

Ja3i250 i50% sl

Aal gl s o

O Qs da s jallae A3 Jlll d iy Sy
celoan jla 5l g3 iy cel pan Hla 5l g3 il 5 58 3l
daall pda Jlan 4\.:3..35 g_q);.ﬂ .:\_JJJJ J\AJ‘ 9 Gl g
o (o Agpuall ) gall Dila 20 5 paady 430 )l
Glime ASLs e doall allall 23y, ddall

Gl Al il il (e s Gl J e am
Ol ad ) yax J\AJ\ Gl Ay elian Jb\j

;oY) gl A

Cld &g el pen Sl Cld &g G 1 J6Y) sl S -

telian a5l

1434

IV Sl a1 AN gz gl 0 -

(i 6) gl ) el
C ‘Nlé\ ’ O ey
clay jla
o F1 JsY) el
L 51 100%
Lo
M
‘ &é ' F2 S dal)
U (F1xF1)
25%
elay

J ARG 8 Le Aliandll bl




daball |\ o) p skl A - 2 15 3L agle ale g ol DOLD D3l 8 gll- L) ISl s sal) ik 1 aia)
c 4 02331y 8L o ke s oy )

(00.5) SJsY1 z o) i) gilis (pe s 13,1
; (01.25) O s 3l cpdla q_s.‘ufms\ quﬂs (o) i) ASady &..wwt.;;,z
(r R =2 ¥ sl e Jgsual didallg cb sl B 2 ) sl e Jgpmadl Jilall 30 )l)

r ) lan a3 il Jalll o Al A Sl ie dpa jlad) jalladll aae slian) o]
eloan a5 i3 A 236 540 55 a5 I3 A 502 5 ¢l jea la 3l 3 A1 262
(00.5) DY st e A aaal) ) gall Ll 03 55 Guanl 3
rldall 2y 5 Jlariady 4
(0 0.75) (&) sia LSLall 038 ()] (2 yis) LUl o2gd 4y yail) i jlad) jalbaal) slac | caal |
(0 0.5) Skl dac Y5 dpmpdall slac ) 4 e A (e i 13l o
(055 A B sl of J s A e 4y jJai) ac ) g Aaadlal) slas Y ¢ o< Lasic ;43 gala)

AUl A gagl s o
&d\ﬁJ}\dﬁ}‘sa@jin)ﬁg\M\dﬁ;(QMJ\)M\Q@A&;Q@\JJQ;LAJ&L\@ES}
:OxY) ) A Al o3a die e Ayshaa sl dgdle 0SS

o e i Agshe (3l )sls Badeie Cildie @I Ligy dple Bl 5 Aape Clii Cld A o 1 J4Y) 79l S
LJE@\JJT}MQ&M&QDJ\J&T@AJ&;& Fldﬁcﬁ‘ﬂ\

F,Z ):\A CJ\‘)ﬂ\ Jaa ka—i %}LA&\J}T}DJMQMQ\J&} Fld#\éjww@w:&&‘cj‘ﬂ\
(2 3.3.\}33\) u_'f)('\ Jsaall cows daa jAD) 5 jallag g s

Aghe 3yl sdare lite GRAI 1] | Ashe (Bl 5 soamie Cildin il A1 38

Adle 31l g 8amta i i3 i 10 e 3 g adain Cilain A5 4]
A Lurioe Legadlis pud 53 ¢Cotban gyl Cpidiall et 48 daa c‘é_'\\_"d\j dj‘ﬁ\ BB C“L“ e i) 5
(02.5) (B JE e il o N ecliand) JS5 e puaill s 51 S 2 A8V gl Janial) 2 ) 500

2 A8dsh

(L 3) a4 il

Jiall (s 5t e 3000 M sla basle Joay Cum 2yl 5 5all JBoal Cigiall 8 glee Jls Alulu s i
JSE Cag ol oyl Ay sand 55515 A BY) (e pdual) Gindeall QS Ge lal) ALulull o3 Cani | juadY)
:\3\3&\ “—’w‘ :\.u\J.J C)SSJ :QLAS\ Aludud) s2a

Otae Jlon ALl Unoise L sl i Lalie 1 4B gl oo

EEE .
L JEE N N N A A A I 4 i O
EE LT IR B Sel S . -
F++++++ L < t"""'.; -
t+ 4+t +++ 4+t ++++TF pPr x PR R FRLPET R P E PP EYF St et e
20KM f+++4tttttttttttittttttt T T r T T Trr s P s s Ftrt T ottt ++4°
B e o e o i e e kot ot o e 2 e o o 3
F++++++++++t bttt bbb

50 km _ ‘
Gl s ) il )

R R N p—
A yal) s R e etad e
a4 ) Gl S il s ol T
A Call Al g
Cun 1<) 2]

<l o ) R

5,8 S Gl Al g J Y ial s ol S| 1 AR




dadal) NS32 wa-&fs\; 3L o she 5ol -&}.b)l\— SOAS il §)sll- L) Ml as gl il 5l laiaY)
5 5 u’ﬁ):ﬂ\jé\.}\e}\&&w%ﬂcﬂ\

. Anhliail g @ e Al clida g 31 98 353 00 Jlee Jla Al i
Coad dihidl G e (I3 AT G pise g Akl cadaiiall 13g] 4y sl g 4 gial) Cilanall (e B3 1
(O 1) e Jae el e cally (i 5a 5 Anhaliail (g 8l

a4 dlieal) D gaiall ) sauall Jl ASaall 35 all da a5 Jaxuall Cajglal Yl () J& 2 4884l ani
Lae Cplalal) il 50 Ve v Jsail) ) il Calide 385 511 s (e () JSEN G 5 cpdaiall

200 400 600 800 1000 ENCX
1 1 1 1 1 S %J&S‘g‘ -"
) °C=ilallas @,y
114 ¢ 111 ¢
4 A1dsa | M1l .
23 kb 13 kb

-

480 e| M320 e | A0
550 °C 520 °C | sl

12 s (1) () Je
4 S~ (el d}é—‘@ |
- 60
Joaall N Canl) @~ g @

2 44 gl

3 yaaa JSI Ala ee 5 (31 ol 3 jaca (G5 Ao e daa (D A& 6l Cildare JMRSW) (e B2
(O 1) osaall sda dl Gl (A J il ¢ o8 Ui aa Cuas GISY)
(O 1) stk g siia ekl jan e 4l lee Jla Al 0 2 5 1 085§l Cldars 355 CaS G ,3

(#)




