A1 Ao AGU) By 1) dysgad)
e (8,8 (939 (S5 ke (ki 1Ll

O‘bﬁ'“ o 6fi Q\gj\ﬁj O\},L&« cd}.& ‘:;b\j

doy £ Uy PS Oloual

2022 <l 24 <5

iﬁ»g}ﬁl&: daid

330 9l 04 348

By dnglall pghe B3l 3yl

inﬁ\ &}.ﬁ}&\
(Bl 05) :(chjleall aiiall & la i) J o8yl

Coalid paaill Jealgill laca e lgmey aaiad dilide STy Jilg (<) 1gl5Ke b il guimall  an
Jiffisn Jang it gan) oliy e 58l s ) 63 Sy J& o) e oelly 8 Ljsaa |yga il ol
Uy i gl e liad) o)) Comy Alaiije dpnje el el el abead Al DA e b1l

.Déficience immunitaire combinée sévere aall _clill il
e lial) A0 K1) (Lilagll) caliluall LS N Caag 5 —1

L, blgil) eels W2 G ) Jiiadd §¢ Alaad) by e aliglaalll 8,8 axe 25 (i il =2

DICS—X oy iy Loy B g Bals

doalad) AdLa)

2 G DICS6-X (i Alla

awu:aa‘gim JM‘
e
A
l “‘l

6 18da g Al

clilaal) o3 Lalis Jids o Koy 4l V) ccliliadl e

\ U | ‘ N ol :‘fjw LB_» | \
d d Bilaia u
2R ! - 53‘:‘\ L2F 6&! gi S
WA kel WA el s
s wa Ak Aaldy Gy dadies 2 dadill e dila) (St :Aadla

(& 7) : Vi) ) (G o i)
E Mzl ) dareandl Jilu ) Ja3 veanll Sleal) (g
Aiald clas dlael liallee (Ko Alls dasla o 2dals Jalse Jeis

:ds¥) el

YLy 8 by A Jari s (a3 Syndrome myasthénique de Lambert—Eaton sl ¢ ye 4o e
& 3ally Llacd) dals ) cDliae (3la s i carl) Chacas oy cAalian) duysell

0 1 d&aeal



Tt IS Olowial [ Ay f agle 1 daddl SL 5 dalall agle 133k 3l

de gum ga alag S Alacsy Alailell électromyogramme 4 S alshall Juses —1- 4280 (e (1) I3l Jiay
e die 1Ky (Glas ) alu add die lgrany ) (Sl Crmnll aui s Al B dal) i e

by Lpsemnll GLIYI (e JST 25080 alglall sl . 0 gil=aeY da Pliey e
Lo Py Clias add diey Clias e padd die Ll sl cliial) Alla 228 l) Gl e () JSE) miasy

Qg ey

Ach Jausn '..'.) (Sadia L) LSaia U8 Ailgs
e E

Ach s * Ca” Uikgcig

e
sl Gaid o L il oLt | i e
s padd (Sodia L)) Luadia 3B ilgs

Babaa alual

() Jsa 1 dasy

e e il eLi (<) Jsa 1 dzdy

(1) @l e () (1) ol Pl e Bl 5=y e Plias Dola) ass iy =

el gjad
Jabis Jal e esil=cineY e Dlias Gulbaad) 38U daall Alal) el Ladle @l s cladell jsh
230N ldanall 2385 lgidlad (o305 oLl s34 (sas) e cguall

0 (2 daaal



Tt IS Olowial [ Ay f agle 1 daddl SL 5 dalall agle 133k 3l

dorac dlilie b AKiie 3 AR (g o lgale Jeanall 2l oSl i) Jian 2 38851 e (1) IS
@de (gl B Al lgie dogana Cun sl APl Llias il (530 1K daids il (53 duliac

GV-58 sl cuiih 5a] degana

31y O 5l e Dhias iliae lilgin (5 il remad) bl Alls g 2 B2 gl (e () S
GV-58 salay zole (ks

--(:\.ILAAAJ...};)&A:\LJ <l g

dallas dlas il gs

f\ GV-58 -
:\.a}.«aa <l g
5 mV =T dallaa e

~

10 mS

(1 osa 2 dasy

7 Ach (5§aidSidia CDlais
r | . - V4
Ca™ (3 \usm 08 das ) gaS—' ca™ (3
& ¥ N L
\7 ~

A L ,\.\ GV-58 10 g
- . —> -
oh Jfieus | S () b S+ Ach
& f \ A 4 :

St sy e il sl

(@) Jsé 24ad

(2) Bassl G () J<ally (1) ISall elbaanls 7 el ddled (g0 (=1
sl ey A DNy Gubaal) A1 ol usall Al et Jal 0 (AT e Aoyl - 81 —2

0 3 el



e by PSS Slowal / Zﬁjﬁgjk« Al

L 5 daglall agle 183l 3 jles

(dalai 8) :((fd.d\ (2al) 7 \g) Gl (el

Gy all K5 tlgie dalidal) 4 gaal) lalial) )sza:\;au:gslw@ss L ddledy doal) GAKY 8lis Jaxi g
ozl el e 55l Jleaianl ¢yl 4,nKll cabilay) dadllal oY) Jalial) Caagion Sl ... saill

.Quinolone 5!l Ylatia U S€T5 W il
APMESN

asPolymeérases ) il sl Jalial ae L) il i3Y) (4 TOpoisomérase Sgyrase )l

sailly (WA alsl) _giall Jal e ADN J bl hg calaays) Sl

(%) ADN 3} 5 donsi

A

(1 5) Sl &l paiaal)
A

160 ., ! (1) ela 41 e g Jia
osgidilay S L 10° ) . ADN 1l s
‘e de ) (55 3 At
/ 515 58 L) : (R AS )R (S guua el
I & Staphylococcus aureus L <
100 Oslsisl agag b i - .
.\3:.53‘._?:’ ADN% lmg/ll S : (gjéj\ Aladl) 2 @ ?J)Atj‘kuj
ul=\.9 j\#\ ................................... : 107 ;LGA L)AMI:\-C (_éjj Quino|one
0_93_93_-‘3” | ‘3 u\ .. L\.f; R LI - ‘ .
70 25 ADN % | Balall a2 g g9 bae (AL S saig
/MM‘JJ,‘#‘ | .62 dga (wQuinolone (s gall aliadl)
I
P : 10°
0 10mn  20mn ........... 240 1) ea 1 dadg)
s**h‘\"d"" /" ADN polymérase
) Gyrase aj)
o 1 aasdll Jia g '
. ADN ) 3las b
() el Sami?
Giaal andads dlal Al
a3l o 5 daxs
Gyrase

(

Q) J<ad 1 dad g

ARN (50 daaa dlula

\\ ARN

ARN polymérase

1 35l 8 e D) (o U Sl e (plpasl) i 5 olad (o 28 -

0 (x4 sl



Tt IS Olowial [ Ay f agle 1 daddl SL 5 dalall agle 133k 3l

el gjad
S.aureus d,aS Audal (sl ill agmg 8 ADNIL Slpadl Il )Y Livia ladsad 2 dadgl) (e (1) JSEN Jiay

Bl g 3 saills Gyrased) Jia
% 350 sy sl ) bl , “
- A g dbal

£ 334 ADN )
eSS £

\

@

’—*v’;\%l.u\ Tyr, Lys s X

Gyrase A Jlaill a8 sall (e duial 2551 <) 7 39y ADN ) Jias

() Js& 2 dad

Ayl AN J310 gl s AT 2 dadigh) (e o S ey Ly

AT PP I PRRLAK: I

Vo

Jaad s ADN a3

cielad dahaia Gslss
— |
ADN . 6 fana o 3
ADN .
Gyrase s Aal) &iga

o JSE 2 dddy

s i) Slica @l e @abail 2 dadl) clbidara e lalaie) L ,iKl) cbbal) e gl 1) ety CaS 758 —

G g3l
GAY) L gal) cllaliall e @l clulSaily o) blaall e Jalall Caline il 5@ 3 55l -
ceBluiCag Ayl oda (8 Glogla e al) Gliags b o adiea L. gallly Al ey gyl S5 (Jia

0 (% 5 dsiall



Tt IS Olowial [ Ay f agle 1 daddl SL 5 dalall agle 133k 3l

RIS
(Bl 05) 2(jlaall adiiall & la i) J o8yl

alsia) Ao dovandl Jiluyl) aiag e lad) (85 dveael) GLIY) dude] (ggine Ao Liliall cilicig pll omns (a5
Jae Jadard b ot aesal) 3 e (g0 4diad Loy Cojliadl le ] (e Sadiall e Liaall L duliael) LYY 1)

pantl) (bl el glisig ) elly

Glpea Jama 82b) (At Dlgra ccDlanll midi & a—AQH2 Cjiall s L)) Canis oS 7)) =2

BUS (gl dadal
) a g p gaeill gal)

3 ..
__dla ) 4 duatd)

«— = —

el
el (a g gl el gl BB gl (i p
A/&Tijﬂ\ s | >

pedl e (B ) apg b

-

da gida BLAY dalaa
k@ 5L
pgulipll

AT 0a pasalipll Adal i) BUN yglaal Jadad an

dac Luwa 3.5553

Aalig page cdadier 2 dadill e ehila] Kign 1ikadk

(B 7) (o) IV T) Gkl (SN el

1A gl gat Bhaaal) Aaehil) Al lgamaads Jasiyy ¢ Gaadie (S LAY sla 8 dulud Ciilla g clisig yull (505

&y s (Friedreich’s Ataxia)

LSl iy b g A gumadl el 3 IS g3l 393d e i

sl Il elaly ded) Pl ) (535 e (SHall rand) Sleall iy 06

AEMESN

o Aggual) dianl) ¢ (5)0 Sginall (g1 Ao dadiy 3l frataxine (g jm (sl el dasi

conl) @ it DA S celB (e desana (3 Bl £
1Al 4855l clide 5@ G pell 1 Ll s e Capall

0 ¢y 6 il



RPN PRI PN WP JP R WEA |

L 5 daglall agle 183l 3 jles

e ol (=) 1S a5 Al duveanll LAY i frataxine ops all J25 gise Jias (f) Jal 21 das5)
by e frataxine (s 06K Cum LSBT cliyn b (e Gl Lpaall LA

LALA)) acdl) susls
PG VS

Fxn & g 4 54k

R SRPS % =

“

S S gz

Laal)
M| oSsx ) ~
frataxine W, GRS C
Fe+3 \
@l g S S |
I sLzay A

) ouaal al
Y el Jifine

1 BYF i daaldl yasl) JBy

)

SSgall BUA gy aia Jal g

(<) JSad 1 dadg

() J<a 1 4ad g

coasnll Cnladll

:‘r\'lfd\ s )

_23.%\5)3\@'4}_1 Fxn 45 ) g0 g 3a0a U 4 (frataxine&.ﬁ})g)cj\}ﬂ A 50 Canas (a pall el (e Biagy
S frataxine Sl ja e 3l Y haliall g ) S0 dias 53Ul dyinaYl (alaal) a8l 50 2 485 5l 5
Aanball frataxine A s 4 8e lein Lo Caliat s Fe? U edalsi ) Aa 0 pmidii Cua il Wl S 1 iy

Al Alian ¢33 duind (aleal

JKiiG130V, D122Y, N146K,W155R
Fe'? as Lilij 58 i 5l frataxine cli
crahal) otigpll e i 4 e sl B

& b o Iaaina 0y g ) Al 5 5 4k G ARG Lo je asall s e Jgmsall uda ol JIA O 04 -

&JMJM\JJS\ 08 @QL@)L.A u‘qﬂj\dlajﬂ\

0 (7 daiall



Tt IS Olowial [ Ay f agle 1 daddl SL 5 dalall agle 133k 3l

(s 8) :( caled rwall 7 lguil) EIEY oy patl
5 o) S ApKd) bl e o) e (@A) 980 Laglenl) dusell By Wby Ligedl el aaa
LI diag Digaall el ailad
Y eial

Gl 8 Adal dleall sy adinal ) 4l 5 dlee Sa 8 (X) 2ed doaal) D) g
gadl) B0l 23 g e dallail (e sl ol U (e llad Lyl (g0 o lime 4l e
b e s o8 ash Al a3g)yy ) il il e Cadal) £ 3Ual ae ¢
(1) A2l 8 dlias lgrle Jemniall il

2 1
X 2l a3 Juas Xudl oy ez ad DY) & 5508 )
Bcad Acaé Anti B Anti A
& .AQ —_ & +
++++ s ) u}h) ++++ okaaY it
(=) | (oot
L £ Lyl U LS DY) X s

g | S PN
A0 Ayl i A jall e (3Rl At g X sl Lmall Al 380 (il af e
Augedll a3l ALl Calacaicaall Aliatal) A0Le Sl drpall (2) 42l e (1) JSal) Jiay

JUg& 2 4ad g

0 (ye 8 daiall



Tt IS Olowial [ Ay f agle 1 daddl SL 5 dalall agle 133k 3l

Ayl LY s i€l B el IS Al g 2 38l e () JSA

@S 2 A g

Sl by s X sl gl By A clpdigall s gy (o) IS4

100

N —

8

N _——

8

5

o phiall Ans

LSl AlaY) e ALY 220

S JSE 2 d&dg)

AN Pl o B dansl o Sl crmms Lo X 3l gt iy ) Al 0 -

@B ()« () ()
PR (| gl

.Z\:LI’.AS\ t..'l‘)..'f.':g.db LLA\;X.\ .Ja_ajd.\éx..\:tuﬂa:iyﬂ\ ba)” UAELA;JJ;I\L_,QSLLMC-«WAJ_

0 (30 9 dsiall



(Ll 05) IV gseasall o Jo¥) cpapal

bl | ddaal
atay!| atsa LYl @lhise Glalail
1Y das Lial) Jaslagll of cladaally cilisl i) Clay s
0.5 SlallIS Ao e 1S Ly 58 (LS ilidig o9 Cliig o) Slge
' o Sl lially
0.5 e C v . | ] Aagden)
L5 : aeall elasl Calide ) lglnd (Caallly adl) A1) Jassgl) 3 pdnn-
s el Do ol caduall ()90 ) asete Bl Lo 52
Sl B LS saalll (e 4l Cilidsal) of dasla ol U< 1daadal)
0.5 Ol N animiy e liall ) 3 Aol A ¢ Gaoil] 4 gl
05 | e Al LSl 4l claluall ol Bliy 2 ) (ggise e I8
JSSall oo liall 3l Allad il (alasY) daia
0.5 s g il gas) bie aie i) (Al Aol JAI (ga5 aS
aiajag Bala Ayi$h blgill Gigan ) 2 Sl ) Jifisdl
tuapd)
0.5 T4 bslaalll 05 (s o) o liall aliall 2 Sl i) (<8 —
0.25 T4 \gaesis T3 B clgliall) ¢due liad) LIAY juias e Joas — 2 Al
Sl ool gt lagla) 5 allg T8 4l 55 jaall
tiadie WA ) oy liglealll e psd IS LDIA jiiKimnd —
225 1023 1 85 e asnasandls I B 5 LTC LU T8 s2cles Th LY T4
0.25 Lol s A acaiiwall dgagall saliadl)
i 2 Sl i 5 5 Al dslelll LAY (S5 -
L0 500 (Bl (s lgie S ()5S 4 dala dilie
0.25 | Jaladasin 5)la) Lan 4 Lalal) cdlsied) e 4 of abali)l —

0.25

plaall & sl s LA




0.25

0.25

0.25

Aslialll LAY 5)% axe ) 8155 8yl (9355 alail) ey e -
IL2 Jadiead & dbalid) (eliy) S5 e
G lafisal) Jasd Al Glglaall lgalan) g cilacaial) Joaa die o -
lg3)8 ol plaall g SN e Kai Y sl cilasaad duslial)

- e Lial) lanu DU sadial) LAY 2 ) die 5 IL2 cundiy
9 8aladl lidnl) 9 4l biladld daje Af}'aai\c_).aa.\ﬂ -
Gl glaal sadiall LIAY Cbie Ao lgiadle o g8y awl diaal)
. Cuwsedy 5 T8 5 Th
DICS-X rall Lasiyall dall eliall jomdlly oy Lo
Déficience immunitaire combinée sévere

............... o) abaiall Jayll 5 SEY) Jualeig ai i ¢ alaastY)

0.5

0.5

-

:Aailal)
D o3 Jie e (Kar tall (e Al i -5 L4)
il Badall & jsall Jai ¢ ) = ally Cajey Lo 4] pgl) Aariglly
e dela ele sk e (mliadd) ) 8° aa gl

(Carme e e9d)

Sl QA maa atas 23le (b g da s JSAS

ol 20l oy Ly rnda By | il 4 leaddl 23l

e
Aglleay)

3l
Aliagdd)

ey s

0.25

0.25

0.5

14456 ¢sa (1) S JMacul

Jaadl S5 ()65 arld] (ad il dalimallg damall LYY 3 -
ubw\wj(g)u}l\ edy) aliiie (<50 855

2 5aS Aleads il linal) (sl Aliaally Al GLIY) 8 —
dnall 531550 g J8) s i gaSl) (1853501 padiy Jaa

dpraal) QLYY Jsha o o) Jall 3 JI8 aa gy 1z LYY

Ol ey da Plies Guband) (aladl) sie dilcally




2.25

0.25

0.25

0.25

0.25

0.25

0.25

0.25

0.5

1 bl (o) IS JNaiul

Jsh e aSua Jull Jarll ol po€ Jlims) sy auled) Gl &) wie -
dulal bl i (Sadall 3 ) ledsamy die g ASada Jd LY
Ca™ U

o e ¢ Sadall )30 (W (Ca™) lgie bl Jsaa sag L -
oty dad lgalen) ¢ Sadie Ji clizll gsiAch 1l Cllarss 5)aa
Sl 3all i Ach

GligeS Hoglag (Sl 2 oliall 4Bl Je Ach cofis -
Sade 3 oliall 8 Alilae Jae

2255 AaDbally il (il Aylinal) Appemell Sllial) i -

g i pand 1) ALal il colgiall 53l ol

ey ity Sadall 5l ) Al J8 Jeal) GligeS Jgumg e =
Jlialy eaci lgto dslad) e Kl Al gill il (0 LS e
Sl 3l JA1 ) eI (e AL S s

AL S 318 dis ACh Silarsn (o il 23 Sma b Ausadia —
Sadall 3

8 il 4800 2 Jae ligeS joels —

ol Al QL) dieg V) Uil 3 JIal) as s 1 S
Calagind ) ubaaad) (ala iU Aaliael) duviael)l Shlial) (goise
(el 2 g) lglidaaty Baliadll AleaVl o ol Al gdl) il

0.5

0.25

0.25

ds¥) erad) daded o dilay) sl layyl

t Sl Ol de Pies Lilay) ag

Ladal gl ulgiall dgage Baliae Lolual g abiadll alual z ) -
lebee Jlaid Ly Jasi 5 dabiaally davanl) GV (e o agandS
A dandl Dl Gliag LlS apnadl Dlsd e Aol Jln j9 50 (A
Jgadd o Jass

Go Jalf 2 Baa 4T gl 3))pll il @l jLal) iy -

Gl Jae @lige€ eoii ¢ ACh e Jil Gl 313 5 < lasal)
Al $jaeal) dicajall (e aie ey L o

d;)!\




1.25

0.25

0.25

0.25

0.5

2 Aadish o (1) JSa sl

LY e Alaial) Jaadl (90S a6 Al @ilifgaal) vie -
MV 25 (s daalael daliaelly daviael)

Y daddie Aawddl Gleel) daw (S0 Dlad) lilgpall 2ie -
G-58 1L okl be & SMV ylam

ST il s el b oS dns i G-58 bz ded) Ala iy —
10mV (s

Alacsal) ZliaY) 2l geSl) daas (g @) e slgall ae Ly s i)

Opalad) aladl) sie (palall Ala) 3 dend) £l 90 ¢S]

0.25

0.25

0.5

2 difiglh e () JSa) Jadul

diag) Ll Sudall 3l B ACh ) Ll (s slsall Qle A -
o (el @l gl Lmbdig Gilaws

iars Aol Al ill il e afy «slyally dallnall 3y =
(ACh g ST @S 513 4iay) eDla

Glewe 8305 by Ach 1) saby e elgall aelay 1z Wi
sl b gl

Bl el
s

3l

0.5

0.5

Al GG Ach 1) 8ab) e Jorn Gus Jl2d e Jartisal) gl
dalimally daremal) LYY o Alaiall ol oS das (e 1yl

die LS el daadl 15 o 090 80 AaDlially Guliadl) (alas
coealad) alai)

| FSTN
Ly

1 Ledel

0.5

0.5

Aol ¢S5 Al 18] eloall (e el wdyy (gl Cladle #158) (Ko =
aSadia Jail) daal) ligeS (0) (10 25 @A igal Jlaaiad o -
OolSail e ) e Jand I g p saali gall dulal dll il giallS
cJshal 83al dn gite g IS A dal gal) ) gial) el g Uadins)

Balaall alea) 7 ) (e Jalall dae liad) cilladial) Jlesiad) s o) =
2 5anal KU Al gal] ) giall

e a3 ALIS Akl o Jseanll g anly 7 5l aat K
&5l e

St ¢l
RN

2 Aol




(Ll 08) Js¥! g seasall o Callil] o pal

al) | il
LYl clydse Dolealanl]
Lllay) | dlaidl)
1 4adgl oha () Jad) Jolasa)
0.25 oo ST A J8 e ADN ) a5 s conds) (sl (s Jad =
Clbe Bdcl 24 2 160% oe ST ) gl ) b sains 100%
NP TS
0.25 o J8 ) ADN 1) dss Coadds) 4yl de ) 3all (b sl il i sen =
28320 a0 20%
0.5 ADN 31 Cie Lo () ole Whos sl 35mg 53 1 BB —
0.25 | gV ey (B Al Gl jeaticsally LAY de a5 gl b 8 -
; 025 cg dele 24 2 107 obadl fly a 107 0
' 107 e Baal) et DS S pesicaall 230 3155 51520 S5m0 (8 =
107 sie cuding aalil
diag oyig ) ol daniy Lyl gad Ao Wla ol il g rplilaN) |
0.5 5 O gl el oy Lyl gad e Ll sl 3l 35 i U ol
o SilKh g Ll gad
1 &&dsl (e () S JHlasu)
ADN 5] Jaxnd ADN ) ilas ol e Gyrase ) pall aiyi) dosy =
ADN I} Cae lai g dubial dliabes JSU AL&a dlidis ol 3)paadd s
0-25 Glasj) dacdgy (Jysell Hueills o Lo ARN ) ﬁ&wémj—
0.25 Aaiivd) ADN J) dluled A& ARN dlodes ol 5ljiaddss ARN
05 el dal e elsw ADN I ilat i e Slpal) angil Jaay oz !
' it jge & Luid Jaf e o/ ADN
POl R (A8 lua) slid Jagyl) dls ja
| 0.5 S e seluy M bl a) Lalis e 0l i€l g 01 A il

5y Yymanlss ADN aijily ddeliss Alije of aie 41 ADN I bl
oSl iS5 geil (g9 pall (g ) S R




O35 ) 8 Sl i) Jalts sl i€l (Jlamy 22 dia i
(S 5) el Caadgig <l yoall fraat Aidae (Jadant) Janiis 4309 ADN )

> Sl ga S culin g jull
2 dadigh o (1) JSa PNl
0.25 ADN 1L dga (pe (dailyy L) dasi o oy sl5as€) 25mg b =
duinaY) Galeall G (s JeGyrase 1) asil (931 dgs e -
0.25 Aing s July ) Aacdss w iU Jladl) adsall
o Jladl) 28 sall Li1aY) (mlea1 (e sl 53€0 dals ) (535 sz i)
et 4dliall &3] axe ADN ) e oyl (i) Judees ) S il
0.5 ADN ) 5w ol Cielias S ldas WLl e Sl paddsall il
2 difigh (e () S Pl

0.25 AL Oaad) ayl asts OslsnSl lie ¢ andall aagll 4 -

el e et A Sl Slasii) das s W ADN 3 il | g g3

. il yg0 - Luticd gl ADN |

0.25 abalis Jad hoall ) (e Jasip (sl 35a9 (4 -
Ol sl Dilasyi] Jalds dia g

0-25 (2) D25 ) ) ] e sl B s -
AADN Jl ©liia (sise (Jo jouS (A i 4y y Cilatee
025 & i of el g b ol st sy gz B!
DAY Cige aie s ADN J0 el 5 5lpeall i) Jalis Judaety ARN )
A gjall dasled o dulaY) sl Jagyl) dds e
Jers Al mY) cGyrase Jl aa Quinolone (gouall slcaall Je iy —
0-5 1 tsitay ol e St o) (oSl ADN 1 ey il ) e
S AP ARN Y 7 tly b jpall asis dga 0 ADN I el b
L5 dga e il
s ADN I # L)y chelai Ciign Gyrase 1) alis Jolaaty —
0.5 | saill dal e lgails lly LOIAY bl g ) gz iy S s il i iy

g L) AnilSe A d il WIAY Cugaid IS il gi g
sl (e @alay) i Lo sp




0.25

3 wad datas o syl

i3ae Jalgn eyl Lalaall b

a3iYly delinl) dge (RuaS) €5 e linlly lguians (3lei —

el A e g dua pH g 5))allS dacsgll Cag yh (3l Lo lgia —
@Al dga o Ol lial deju dia 5 iliall A5a s dgn (e 4l g dia
fals YLt de sl ol Al dun 3 ger 3 Jalse lgias
bl Jipetd Jledl dxdge

Aasdl) s e Bl e b Jolsall a8 GSay -
coslal) e Ll el gl by (S clas i) ells b ylags ) Ao gl
cgaid LAY gad (A8 g

Gl g3l

S g gmsall g0 S5V g pal

o
iglleay)

3 al)
Alaiall

LaY) Slydse

1.5

0.5

0.5

0.5

réus dglaleilly cilisiy ) Gl Chay i

Anlima g davanl) LY duiel anm dilie Clisig p o —

tlsdll e e (L) Al s Ui —

e Tl Tl Slas Al LYY s o (Nat+, K+, Cat ..))
SN oyl Gy (A e gl)

O3S g dahll dlla 8 dabe i gyl el A jall culgiall (oS5 —
Aolalgh Ciiaw G elalgdlly Galts (3 (Jord) (g5 Jsamy ol aiilly) cliall
Hebeat ) LIV ()0 s oo g QU b dauie iy

Bl

0.5

0.5

sise o Audalgall lgialls Gy Lo Asliad) calisi g jall Janh 1 dadiall
3 1) lelaas ) GLIY) GLE el e dliaally dnmel) GiLIY) duic
Garadd) Bl Ja

5,5l Y1 Y it g l) S e ol s 8 525 AS

2 Laglail




0.25

0.25

0.25

0.25

0.25

0.25

0.25

0.25

tuad)

LY (ggime e Cojill au il dvieall diliall cilisg ) (< -
sl gl dplal g8 g dulianlly dppanl)

Balatid) psaalisall o LB Jsday sliall ()9S a3 die lgalitih caaes —
el (58 550 s (lalaitiad) SLall g3 0eS lghaas ol il
lealidil axcy lgale L o gaali gall dolalodll clgially Cajiedl ansdadiy =
celdall (e ety

Z b 2 dandl (1568 J g sy p gaaali sall dpdal dl) ulgidll - i) axe (535 —
gl aie el i) GulSail Sigang a3 geall dudal ) il gidll
coUaE) el Al e )iy da )l 9 il

dardl DlseS lyain) Qllains) (ulSes) Aa o Jshy lainl e i —
i) GLY) (goie Lo

) (Gl ) paiad) i ) Aaseanl) Allesyl) Qe ) paiasd (535 —
tininal) Baiial) cliac¥) Cua mlieV) jgels dia g B2l

LYY Jae )i dandis lgra (il claall diliae cilaiis —
Gl i 8L cApadil) O el [ald 509 8ab) (A e Al dpveanll
LAl 5,0 0l e jesal) gl GV Jae e Clal)

............... ot adaiall Jajlly HISEY) Qdesig i 5 2 alaasdY)

0.5

0.5

:Adldl)
oaxall e daalil) paheV) zM0e (Ko rdall e Wl aka & |58 L
Baliae alual o (ggint ) sabiaall Jlaanls lghus )il cileall
2oyl ] 8 aillad JUasls aedd) Jlanté q—AQH2 auall 4250
Jlal slgwr Cojinll pon Jgnia Ay Juans K VT a8 JCAS
adal gl) ulgially Lol V1 e 5080 odbitg dae Jelim digdl ol 5aliadll

¥ 503 50l




(Ll 07) S ggumgall o SE cppail

Rl | Y S —
Lllaay) | Alaidll

1aadsl o (1) JSa gl
0.25 Jilgs Aandsy waal) 3lsd Ja) s danled] Lavaal) LYY 8 -
oglal) daall Gl dals
0.25 | &5l dxpall aclaly wanll 3 2 duscanll GLIYI s 3 -
ol Ay e opan 5 Fe amdal dnall ) Fe™?
= 0.25 frataxine ;g e ooyl clynSall Jaly ) Fe™ Jawy -
0.25 LS suall Al plaall iy p ) 4ias
WAl (e o 528V pia alse (50 sinall Ll (e gty =
0.5 Jaly aaall Jleaiady Jai B 90 Jnall (g ll 1z i)

LS gl eyl

148880 (e () JSED) M) JoY!

0.25 | Ganmn LuSbl elpnd (mje Glias paddl el GLIYI 84— | Dl

e (i g i el ehall frataxine (i gyl 8pdall FXN 45 gal) &bl
0.25 Slas
pe (S gl 3 aanll KI5 sl Dol ))ae Casy —
0.25 Agd A3l claal) g il e Allasia
- dalgad lealiily (o€ suall Talis (& s ) sasll KI5 250 -
0.25 g s
Me 230 Plaacal dalig diglall 4ieY) avs 58l e Jaas -
0.5 ]l GLINL sy (63 cpe i)
Gis A Ge Aaall YOG ¢yl (e ) it i)
S gual Jaha il g olaf e 43,8 axcsfrataxine

Lol o Dlai e | = SV
: sfrataxine el gl e Jiay | 920 dades
P05 | i sl L @S e Sl el G- | 8V




0.5

0.5

0.5

ST bl gl LY dng ST e lgdaliy HLall Nl —
ovaal) WA (ggina o

Oe gy (9N gall (8 sl Xy il ol obe b -
Bl 5e Jalge lghalan

seda g Aubimal) GO e lal) aee 38 Dlas) o Jaat —

o) el

0.25

0.25

0.5

2 A&del Joladi)

Ofig s (i ) Baee LA 4k Luanlall frataxine dijs juaw -
Fe™ yaall i cudn o 5y cld ... (&8 by 5 Lgin sy
il yeda sl FXN & H90 Ca s —

(G130V, D122Y, NI46K,WI55R: dadsll b dfieall lgilenly)
b Adlida drinel alaal @3 5l frataxine ciliis lie s
oo L Jal 558 il Ll spadal) e lusall e dalide il s
Gliall die (Fe™ § Fe? ) aaall ylsd cuin e @il o)
P INA(

pe)dll i i gfrataxine (pmg p dadag sl @ g Bl

AN
Dlcind
&bl

0.5

0.5

Oy el A S Sl FXN 4300 G dalidal) il jalall e a0 -
oalen) it das oyl iy 8 degiia il s frataxine
el gl il Aty (e Aiide Ciliginne  LisaY)

Al g ) dadng (S Adlde s ) Al cul s @l -
syehall Cius dihide ey sl ae Jelill e 163,08 i dus

el diaiy laoass gyl Ay ()l diag




GG ¢ gumgall (o GBI 0 5al)

abal) | alal
LYl @lydse Glaaerl)
Lllaay) | Aliaiall

1 dadsh Jhlasiu

025 AA 500 e shen Gl X adl adll Jaae dales dieg Lo Ji6 -

oalal ) gST Gas

0.25 Ml s palai) Gaan B gjeill slien a3 LK dlias Aol dieg —

0.5 lydigall (lal) salias seal o X nadl Juae (gginy 1 lELY) -

A Lgadll 4ijey i diag B ggill e Al

2 e ssing demn X 2l shyeal) dll il € Alelae ey lsyl e —
0.25 b Gabat ) Eas A L salias eLu-\.AT IS g3l

B I 5aliae sleal o (siny iy 4l lyead) ol L € dlalas die g —

0.25 it oy

0.5 | ehes b€ cijeda Gun Xl &gaall 5303l <l ydige <ot 1 GY) —

B 503l Saall B ilydiges

Ha @l Ll Jay Il dls 5

0.5 0.5 Agadll 4ije) paibiad s () cadl X 2l 4,50 dala) o il

ALK cila ) B 803l jueadl B jdgal) dass elpes @b il Coa

A 5l tdogenl) dijey 2 Allg A jdgell dlalal) o] jeal)

2 A&dsl e (1) Jgad gl

0.25 oo Ko 520 bl L3 € 8 Digeall 5030l ABO el s —

Glc — Gal —GlcNac —Fuc :clS 0 4 L))

0,25 < & Kl 5ac il GalNaG Ciliny Gua iyl Kl 3 Caias —

L5 |0 os Ayl yige

B 53l ydige J<am awnl) ALl 4 KUl el Gal Su aliasg —

0.25 Al @ (190 O 83000 Braes 2mll ALIE 4o Kl Bac W) 2sig —

0.5 sae all Caliamy (o3l hylall Sl dugaall aill clydige 2aams o Liudy)

sl AL A K




0.25

0.25

0.5

2 A&del e () JSEd Dt

ast « Désacétylase a iyl ity Al deall LyiCill dbal) 2 —

CA sl Bl Sl e Joa) s g (oSl wy)

o Bhe Gl Sl muad HHO cladl agas 8 ol 55SVle JanlN
, Ol HsSYle

58 B Sagell Jaall HeSHal) e SN (uf opel eslle S -
B 530l 800 4l dAhlad) gl jaad) adll LS e dran e s

ehyaall aall b ST A @lydigall Jugad ) 4ol Llay) a5 1 Wit
il Désacétylase iyl Jats B g gill (e dai€e cilyiige (Al X 2l
5%

1.5

0.25

0.25

0.25

0.25

0.5

2 Aadigh e (2) JSa Jlasal

Agsill e chiise X aall sheall adll GUS OS Jan Bla) U -
(%100)

%60 (o ST Jesi i A gsill (e gl das el L) ysh —
LlaY) 30 ase 30 2

3y 040 )& s g 230 B gsill e wydge ek dlialliy -
Al (e e

a5 s Azl e abdisall dus 255 90 a5l ) 30 asdl e —
LA s B gl e clydigell A aiding %100

A B3l A @il digas LSl BLaY) 35 1 L)
Désacétylase ay) Jats B 80l 8iaaa daiSe il jdige

0.5

0.25

0.25

rdagheil) o AdlaY) elid Jall dlsja

pai) 88 e3a ) Avieal) Lynills X ased) dulia) 3 -
Désacétylase

sdisall gl eVl Jinad N¢ bl Sl e Jand) s g3 3 -
QLS e @ gl el ) Gkl Kl Joati elal) 35ny 3 A
@l Joamid 5SIal Wise 3 B 5503l (ailad 4l Aklal) eheal) o)
393y (A oali B 8yoill Bpes ehiea LS A 500l Baal) elsaall aall
Aacayill Fino L sa5 ANtB (salcael) aleaYl) colial




0.25 dalaa (pydise US| e3al)
Salil)
C Q éj
AntiB il —
A s
v l
1 0.25
SA Sl dips
X B yas jdge ol
Deacetylase
4 v d
Adigpass) T
S )
A\ 4
A e pdll 55y s
B

Cun (Sl cpsall Gliad) @l plas oles Y AR 1Y) (lone an 58 (QULEY) ) Lans aainall apsiil

Bad ) DA e Sl ) R Clgay o LS o8 Lo gl szl diesi s o Salil) it aiky

:Les critéres minima ~laill 5Y) sl julee oo J8) e ZD6 2 z skl

el Qlls 8 5 Jo¥) el (ge) ISR e IS gl e S35 La pertinence :dalsgll -1

p Gladaill Je blaY) eJslall oliad Jojll dls ja ¢ (B o panll  3) loaasdl) o ClE) g  SBI i panl)

LeOIKa) Jal

L’usage correcte des outils de la matiére des ou (4ulgall j) saladl ulgay el Jleaainy) =2
SN Ginyatl) 8 33 Pl ( IV cppail) Ge) Gl Slaaall 138 ulud e O3 correction

(I 5il) o Al g5al) 8 CaS ) (g

Lingially .o (Ll cgoabaal) cclll) aalaal) cclBall ccile gleall) 2 pmall 3lgall Jlericel Hlaalls 2ais

B (e opetil) o BN e Jubail) (25 5laal) e dalanll S ilelay) con pasill e Dana) ¢ Sl Jie cableall)

COmelial) (Il ¢ gl)




o B pnusia ¢ ilaie (S8 Jall lgie i AN JSEY) Cun i 40 aadisLa cohérence slaus) -3
Gl e Gl rebin ol g el IS sae Jall sl ol LS el 138 ey ¢y laily eadlil
LB el e GBI i) 8 SN ) elally callilly  SEH e pail) e dasll A je oY)

(bl Slangll o sy palic sl mgiall (& el of cas pailiad a5 rchiise ) ulead) pa s
Bhla o sage g o Al Adlel) gl Ganadid daanay Bagase L) cdal) by i lls 3panll ALE )
(L ) s ) AN aiads Db

el G At ) agnlebua il Lage 2300 bla) 8 lgie Ganall 2y Al gl 308 s
Aale g Subeadl €3 e laee Jilal S5 Laiy Laxcagl) Cua Calidng Lals

Zsiie Jall Lo sag oadgad ranaat IS o aniil) A€ iy Ui a gy il b el (el
Ko Y dadd ey elbadl o L IS LaaY) goase pamal Guadd Jag delua 5o s dualill
dong el e agd Aadiall Lndgaill LlaY) i) ) (g by Guasiadd) 0 s cpuiill lne salaie)
Aagall agle deuds (n 4alide

IS Coyaild . aaall Llies dualil) (3giad Lds s Laan il 35as Jy 2 dgeil) moanail) slaicl (K
A a5 Al Linalgs o3

DY) G oe cee 8L Ll audly 58 gally




