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Genetische Beratung 

  22q11حالة المناعة عند الإصابة بمتلازمة الفقد الصبغي 
 شتٛفاٌ إٚم/ ُْشٚكّ سٚتشتٕػ؛ انغٛذ الأعتار انذكتٕس/ انغٛذج 

يغتشفٗ فشاٚثٕسج اندايعٙ 

 الفهرس:

 مقدمة

 جهاز المناعة 
 الغدة الصعترٌة ووظٌفتها فً جهاز المناعة  

 

 سبب الخلل المناعً 
 ة داي جورج الجزئٌةمتلبزم 

 متلبزمة داي جورج الكاملة  
 

 طرق الفحص
 

 فكرة العلبج: 
 الإجراءات المتخذة عند الإصابة بمتلبزمة داي جورج الجزئٌة 

  الوقاٌة من التعرض للئصابة   

 الوقاٌة من العدوى  
 التطعٌمات   

 عام   

 الإجراءات المتخذة عند الإصابة بمتلبزمة داي جورج الكاملة 
 

 هل هو مٌل للئصابة بالعدوى أم نقص مناعة؟ 

 

 ملخص

 
 مقدمة

 عام مسمى هو 22q11 الصبغً الفقد متلبزمة مفهوم ٌعتبر

 مرضٌة بعلبمات تتمٌز التً المتلبزمات من لمجموعة
 داي متلبزمة على وتشتمل تمامًا البعض بعضها عن تختلف

 الوجهٌة القلبٌة والمتلبزمة (DGS) جورج

(Velocardiofacial) (شبرنتزن متلبزمة أو )

(VCFS)، متلبزمة كلمة وتصف. تشارج وترابط 

 الشذوذات أو التشوهات أو المرضٌة العلبمات من مجموعة
 وٌستخدم . محددة مرض صورة فً دائمًا معًا تظهر التً
 كمصطلح المختلفة الأمراض من العدٌد فً المصطلح هذا

 جمٌع وتحدث . محددة أعراض لمجموعة مجمع
 فقد علٌه ٌطلق بسٌط نقص بسبب هنا المذكورة لمتلبزماتا

وٌؤدي  .q11 المنطقة فً 22 الكروموسوم فً مجهري

هذا النقص فً الكروموسومات إلى خلل مركب ومبكر فً 
  نمو الجنٌن وٌتمٌز هذا الخلل بأنه متغٌر جدًا. 

 ٌواجهون قد المرض بهذا المصابٌن الأطفال لأن ونظرًا
 الأفضل ومن الضروري من فٌعد المشكلبت من كبٌرًا عددًا
 تخصصات من الأطباء من مجموعة قبل من بالمتابعة القٌام

 توازن فً والخلل القلبٌة المشاكل تأتً وعادةً  .مختلفة
 . الطبٌة بالمعالجة الخاصة الأمور مقدمة فً الكالسٌوم

ونظرًا لأن جهاز المناعة قد ٌتعرض أٌضًا إلى ضرر بنسبة 
ر فٌجب أٌضًا إجراء تشخٌص مناعً ملبئم بشكل أقل أو أكث

مبكر من أجل اتخاذ الإجراءات الاحتٌاطٌة الملبئمة عند 
  اكتشاف وجود ضعف فً المناعة. 

وفً هذه النشرة نود أن نشٌر إلى كٌفٌة تأثٌر متلبزمة الفقد 

على جهاز المناعة وإمكانات التشخٌص  22q11الصبغً 

 والعلبج المتوفرة. 

 

 مناعةجهاز ال
 دم وخلبٌا أعضاء من الإنسان لدى المناعة جهاز ٌتكون
 مقاومة فً المناعً للجهاز الأساسٌة المهمة وتتمثل .مختلفة

 ٌقوم أن وقبل. بالجسم الضرر إلحاق دون العدوى مسببات
 الأولى الطبٌعٌة العوائق تكون بمهمته المناعة جهاز
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 أو الدموع أو الجلد هً المثال سبٌل على العدوى لمسببات
 . المعدة أحماض أو  المخاط أو التنفسً الجهاز أهداب
 . المناعً الجهاز تنشٌط ٌتم العوائق هذه على التغلب وعند
 خلبٌا بعض المناعً الدفاع مهمة من جزء بأكبر وتقوم
وتنقسم هذه الخلبٌا إلى . البٌضاء الدم كرٌات وهً ألا الدم،

 الخلبٌا اللٌمفاوٌة.الخلبٌا المحببة والخلبٌا الأحادٌة و

 مع ٌتفاعل أن للجسم فٌمكن :لفرعٌن المناعة جهاز وٌنقسم
 الفطرية المناعة خلبل من اقتحمه الذي المرض مسبب

 مسببات( التهام) على القضاء ٌتم بحٌث النوعية غير

 الضخمة والبلبعم المحببة الخلبٌا طرٌق عن المرض
ٌعًا إلا إنها وتحدث هذه الاستجابة سر . المتفرعة والخلبٌا

 تكون متوسطة الفاعلٌة.
 تنقسم مناعة وهً فاعلٌة، أكثر النوعية المناعة وتعد

"( الجسم سوائل" فً توجد) خلطٌة مناعة إلى بدورها
 الدم خلبٌا وتتضمن (.الدم خلبٌا تحملها) خلوٌة ومناعة
 على تحمل التً تً و بً اللٌمفاوٌة الخلبٌا النوعٌة بالمناعة
" الإحساس ضعٌفة" التخصص عالٌة( تمستقبلب) سطحها
 الخلبٌا لهذه مهمة سمة وثمة .المرض مسبب تقٌٌد تستطٌع

 القوٌة الاستجابة على قدرتها فً أي" ذاكرتها" فً تكمن
 . أخرى مرةً  المرض مسببات بمكونات الاحتكاك عند

 وٌستفٌد أي شخص من ذلك عند كل تطعٌم.

 الخلبٌا إلى تهاوظٌف حسب تً اللٌمفاوٌة الخلبٌا وتنقسم
وهً مسئولة عن عدة  .تً القاتلة والخلبٌا تً المساعدة

مهام من بٌنها التحكم فً العدوى الفٌروسٌة، بل إنها 
"تساعد" أٌضًا العدٌد من الخلبٌا الأخرى بجهاز المناعة 
على أداء المهام المنوطة بها ومن ثم فإنها تمثل الخلبٌا 

  الأساسٌة لجهاز المناعة.

 مضادة أجسام ببناء تقوم أن بً الخلبٌا وتستطٌع
 وجه على هذا المرض مسبب ضد( المناعٌة الجلوبولٌنات)

 تقسٌم وٌمكن .به الاحتكاك بعد وذلك الخصوص

 ,IgG, IgM)مختلفة فئات عدة إلى المناعٌة الجلوبولٌنات

IgD, IgA, IgE) على بناءً  فرعٌة فئات وإلى 

تقٌٌد مسببات وتستطٌع الأجسام المضادة  . خصائصها
  المرض وتحوٌلها إلى كائنات غٌر مضرة. 

 المناعً الجهاز عمل فً تساهم التً الأعضاء أهم وتتمثل
 الأمعاء فً اللٌمفاوي والنسٌج اللٌمفاوٌة والعقد اللوزتٌن فً

 بناء وٌتم . الصعترٌة والغدة العظام ونخاع والطحال والرئة
 والغدة لالطحا وٌصل العظمً النخاع فً الدم خلبٌا

 المثالٌة البنى أما. الكامل النضج درجة إلى الصعترٌة
 فً فتوجد للعدوى الاستجابة إطار فً تتفاعل لكً اللبزمة

وٌؤدي ذلك على سبٌل المثال . الأخرى اللٌمفاوٌة الأعضاء
 إلى تضخم العقد اللٌمفاوٌة فً إطار الإصابة بالعدوى.

 

 

 

 
 هً خلبٌا دم حمراء.  –أحٌانًا تكون وردٌة وأحٌانًا أخرى أقرب إلى اللون البنفسجً  -غالبٌة الخلبٌا الأخرى المكونة  :1 صورة

 
 

 خلٌة لٌمفاوٌة كامنة                    نشطة لٌمفاوٌة خلٌة
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 الغدة الصعترية ووظيفتها في جهاز المناعة 
 القفص خلف البٌضاوٌٌن بفصٌها الصعترٌة الغدة توجد

 عمر فً النمو كاملة وتصبح . القلب غلبف أعلى الصدري
 ببطء ذلك بعد نفسها بناء تعٌد أنها إلا والطفولة الرضاعة

 لٌس بأنه نفسه الصعترٌة الغدة نسٌج وٌتمٌز .البلوغ سن فً
 الخلبٌا لنضج ضروري ولكنه مباشرة دفاعٌة وظٌفة له

-T) تًوتوصف باسم الخلبٌا اللٌمفاوٌة . اللٌمفاوٌة

Lymphocytes)  نظرًا لأنها تتشكل فً الغدة الصعترٌة
(Thymus) .من أجل القٌام بمهامها اللبحقة 

 غٌر بدائٌة كخلبٌا العظام نخاع فً تً الخلبٌا وتتكون
 لكً الصعترٌة الغدة نحو الانتقال فً تبدأ ثم ناضجة،

 تتكاثر ناحٌة فمن . اللبحقة وظٌفتها على هناك" تتدرب"
 بٌن التمٌٌز" تتعلم" أخرى ناحٌة ومن الصعترٌة، الغدة فً

 المضادات ومولدات( المضادات مولدات) جسمال مكونات
 الخلبٌا اجتٌاز وبمجرد (.المرض مسببات) الغرٌبة

 على قادرة تصبح" الصعترٌة الغدة مدرسة" تً اللٌمفاوٌة
وفً حالة فقدان أي  .المناعة جهاز فً المحددة مهامها تولً

نسٌج من أنسجة الغدة الصعترٌة بشكل كامل لا ٌمكن بناء 
  وتحدث إصابة شدٌدة بالعدوى.  أٌة خلبٌا تً

 

 رضيع لدى الصعترية الغدة :2 صورة

  ، دار نشر أوربان أوند شفراتسنبرج، مٌونخ1691© كتاب تعلٌمً عن تشرٌح جسم الإنسان، الطبعة العاشرة  : جورتلر/ بنٌنجهوف

 
 

 سبب الخلل المناعي:
إلى حدوث خلل فً  22q11تؤدي متلبزمة الفقد الصبغً 

نمو الجٌبٌن البلعومٌٌن الثالث والرابع لدى الجنٌن، أي أنه 
فً الشهور الأولى من الحمل ٌحدث خلل فً نمو الأعضاء 

أو فً استعدادها  -التً تنشأ فٌما بعد عن هذه البنى –
  للئصابة.

وٌتباٌن . الصعترٌة الغدة تصاب الأعضاء هذه بٌن ومن
الصعترٌة إلى حد كبٌر من مرٌض إلى مدى خلل نمو الغدة 

  آخر.

 مختلفة أشكال بٌن التمٌٌز ٌمكن الخلل هذا مدى على وبناءً 
 المرضى من كبٌر جزء وهناك . جورج داي متلبزمة من

 صعترٌة غدة لدٌه 22q11 الصبغً الفقد بمتلبزمة مصاب

 . الكافً بالقدر المناعً الجهاز وظٌفة تؤدي تمامًا عادٌة

 القصبة الهوائٌة

 الغدة الصعترٌة

 القلب )فً غلبف القلب(

 انشئح 
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 الجزئٌة جورج داي متلبزمة علٌه ٌطلق بما ةالإصاب وعند

 الصعترٌة الغدة تكون( المرضى من% 00 من أقل)

 بالنسبة أما (.التنسج نقص) النمو كاملة غٌر ولكنها موجودة
 بدء خلل عند تحدث فإنها الكاملة جورج داي لمتلبزمة

 الصعترٌة الغدة تنسج عدم - الصعترٌة الغدة خلبٌا تكون

 بالضرورة ٌجب لا أنه إلا (.لمرضىا من% 0 من أقل)

 عند أو الأشعة صورة فً الصعترٌة الغدة نقص مقارنة
 . الصعترٌة الغدة تنسج بعدم بالقلب جراحٌة عملٌة إجراء

وفً هذه الحالات توجد غالبًا أنسجة متبقٌة متناثرة للغدة 
  الصعترٌة مما ٌسمح بنضج خلٌة تً بالقدر الكافً.

 

 

 صورة أشعة إكس :3 صورة

 متلازمة داي جورج الجزئية:  
 فً تً خلبٌا عدد قلة إلى الصعترٌة الغدة تنسج نقص ٌؤدي
 زٌادة إلى ٌؤدي وقد تمامًا متغٌر بشكل ذلك ٌتم وقد . الدم
 الأهمٌة من فإنه ولذا .بالعدوى الإصابة نسبة ارتفاع قلة أو

 بالنسبة مباشرةً  التشخٌص بعد تً خلبٌا عدد تحدٌد بمكان
 ٌجب وهنا .جورج داي بمتلبزمة المصابٌن الأطفال لجمٌع
 حدوث ثبت وإذا .للعمر الملبئمة المعاٌٌر الاعتبار فً الأخذ

 إجراءات مثل وقائٌة إجراءات اتخاذ ٌلزم قد انخفاض
 التطعٌم برنامج عن والابتعاد الخاصة الصحٌة النظافة
 وٌجب .وقائً حٌوي مضاد المرٌض وإعطاء العادي
 لبعض بالنسبة الأمر ذلك فً المتخصصٌن أحد مناقشة

 الصعترٌة الغدة تنسج نقص إلى وبالإضافة الفردٌة الحالات
 حدوث فً أٌضًا تتسبب قد أخرى بعوامل أٌضًا ذلك ٌتعلق
 أي أو بالقلب عٌوب حدوث مثل بالعدوى إضافٌة إصابة

لصعترٌة وفً حالة نقص تنسج الغدة ا .انعكاسً مرض
تزداد فً غالبٌة الحالات أعداد خلبٌا تً فً الأعوام الأولى 

ا إلى أعداد لا تدل على الإصابة بالعدوى.  ًٌ   من العمر تلقائ

 الغدة تنسج نقص حدوث عند تً خلبٌا نضج خلل أن إلا
 تً خلبٌا من جدًا قلٌلة أعداد لتكون فقط ٌؤدي لا الصعترٌة

وٌحدث  .الأمثل النحو على الخلبٌا هذه" رعاٌة" عدم ولكن
خلل فً التفرٌق بٌن الخلبٌا "الذاتٌة" والأجسام "الغرٌبة" 
وهنا ٌتم ملبحظة وجود مٌل كبٌر إلى الإصابة بأمراض 

 المناعة الذاتٌة.

 

وهنا ٌقوم جهاز المناعة بمهاجمة البنى الخاصة بالجسم  
 وخاصةً خلبٌا الدم أو المفاصل.

 

 

 

 ة: متلازمة داي جورج الكامل
 الغدة وجود بانعدام الكلٌة جورج داي متلبزمة تتمٌز

وٌعد معدل انتشار هذا الشكل أقل من  . تمامًا الصعترٌة

% من جمٌع الأطفال المصابٌن بمتلبزمة الفقد الصبغً 1
22q11. 

 
 

ظل الغدة 
 الصعترٌة

 

 
 
 
 
 

م وجود انعدا
ظل للخلٌة 

  الصعترٌة
 
 

 غدة صعترٌة غٌر نامٌة لدى رضٌع  غدة صعترٌة نامٌة بشكل طبٌعً لدى رضٌع
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 بدء نقص بسبب المناعة لبناء إمكانٌة وجود لعدم ونظرًا
 بً لبٌاالخ وظٌفة وتعرض الصعترٌة الغدة خلبٌا تكون

 الخلبٌا نقص خلبل من للضرر( المضادة الأجسام إنتاج)
 . المناعً الجهاز فً وشدٌد مركب خلل ٌحدث فقد تً

وتشتمل العلبمات المرضٌة المبكرة عند الإصابة بهذا 
الشكل النادر من المرض على أشكال العدوى الشدٌدة 
للجهاز الهضمً مع الإصابة بحالات الإسهال وحتى حدوث 

 ً النمو والتطور.خلل ف

 – التنفسً الجهاز فً انتكاسٌة عدوى تحدث ذلك عن فضلبً 
 تؤثر لا التً المرض مسببات طرٌق عن تكون ما كثٌرًا
 الإصابة تعد ولا. الجٌدة بالصحة المتمتع الجسم على

 هذا ٌبدأ ما غالبًا) النادر بالأمر القلبع بمرض الشدٌدة
 الهضمً الجهاز عبر وٌتنقل الفم فً الظهور فً المرض

 (.الحفاض بمنطقة موسعة فطرٌة عدوى ٌصبح أن إلى
وفٌما عدا ذلك قد تؤدي العدوى غٌر المضرة بالفٌروسات 

إلى مسارات  –مثل الجدٌري )جرثومة مسببة للجدٌري(  –
  مرض تهدد الحٌاة.

 

وقد تتشابه الصورة الإكلٌنٌكٌة للمرض مع نقص المناعة 

حالة طارئة بالجهاز  وتمثل (SCID)المركب الشدٌد 

 المناعً.

 

 

 

 عرض للغدة الصعترٌة بالموجات فوق الصوتٌة :4 صورة

 
 طرق الفحص

 ٌجب 22q11 بمتلبزمة الإصابة تشخٌص تحدٌد بمجرد

 كافة اتخاذ ٌتسنى حتى مناعً مخبري فحص إجراء
 لقٌامول. مضاعفات أٌة حدوث وتفادي الملبئمة الإجراءات

 . الدم فً الأساسٌة الفحوصات من العدٌد إجراء ٌلزم بذلك
 مثل الموجهة الفحوصات بعض التشخٌص عملٌة وتتضمن

 صورة على الحصول خلبل من البٌضاء الدم خلبٌا تحدٌد
 وتحدٌد( البٌضاء الدم خلبٌا عدد إلى الانتباه ٌرجى) دم

 ٌمكن لا الولادة لحدٌثً بالنسبة) المناعٌة الجلوبولٌنات
 المضادة الأجسام مرور بسبب الأمر بادئ فً ذلك تحدٌد

 طرٌقة وتمكن .الخلوي التدفق وقٌاس( الطفل إلى الأم من
 عن وعدها تً الخلبٌا تمٌٌز من" المعتمدة" الدم فحص
 . خاص بشكل للخلبٌا المحددة السمات بعض تحدٌد طرٌق

 فحص ٌجب تً الخلبٌا من جدًا قلٌل عدد وجود حالة وفً
 ضوء فً( وتنوعها) المتبقٌة تً لخلبٌا الوظٌفٌة القدرة

بالإضافة إلى ذلك ٌجب إجراء  .مستمرة دم تحلٌل عملٌات
فحص بالموجات فوق الصوتٌة مع تحدٌد حجم الغدة 

 .22q11الصعترٌة لدى كل رضٌع مصاب بمتلبزمة 

 غدة صعترٌة بدائٌة الصعترٌة للغدة عادٌة بادئة خلبٌا
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 ٌنات الدم فً المختبر. أخذ عٌنة دم ثم إعداد وتقٌٌم ع :5 صورة

 فكرة العلاج:

 من% 90 لدى خاصة إجراءات اتخاذ ٌجب لا أنه حٌث .تً خلبٌا نقص مدى على وقائٌة إجراءات اتخاذ ضرورة تتوقف

 الأمراض فً متخصص خبٌر مناقشة ٌجب تً خلبٌا نقص حالة وفً .22q11 الصبغً الفقد بمتلبزمة المصابٌن الأطفال
 بعض المؤشرات )ولٌس "وصفات"(: 1وٌوضح الجدول  .حالة لكل وفقًا اتخاذها ٌجب التً اتالإجراء فً المناعٌة

 
  / مٌكرو لتر فً العام الأول من العمر(400أقل من  +CD4)أعداد خلبٌا تً  متلازمة داي جورج الجزئية

 تطهٌر الٌدٌن،   الوقاٌة من التعرض للئصابة 

 ة بالعدوىوضع قٌود على الاحتكاك بالأشخاص المصاب

 ملجم/ كجم جرعة واحدة ثلبث مرات فً الأسبوع 5كوترٌم  الوقاٌة من العدوى

 الجلوبولٌن المناعً جً لعلبج فٌروس الحماق النطاقً عند التعرض للئصابة بالجدٌري

 الوقاٌة من الفٌروس التنفسً المخلوي عن طرٌق بالٌفٌزوماب فً أشهر الشتاء  

 ة بالنسبة للقاحات المٌتةخطة تطعٌم عادٌ خطة التطعٌم

 المكورات الرئوٌة والمكورات السحائٌة والأنفلونزا )+ العائلة!( ضد تطعٌمات

 فحص نجاح التطعٌم ضد التٌتانوس والمكورات الرئوٌة

 الفحص الأساسً المناعً قبل إعطاء اللقاحات الحٌة 

 

 / مٌكرو لتر(50أقل من  +CD4)أعداد خلبٌا تً الساذجة  متلازمة داي جورج الكاملة

 جمٌع الإجراءات كما هو موضح أعلبه جمٌع الأطفال

 العزل

 سالبًا (CMV)بالنسبة لمنتجات الدم المشعة والتً ٌعتبر لدٌها الفٌروس المضخم للخلبٌا 

 ٌجب العلبج باستبدال الجلوبولٌنات المناعٌة إذا لزم الأمر

بالنسبة للؤخوة ممن لدٌهم جٌنات 

HLA ةمتماثل  

 النقل المتبنً لخلبٌا تً الناضجة

 زرع نسٌج الغدة الصعترٌة فً حالة عدم وجود متبرع

 *.جورج داي بمتلبزمة الإصابة عند المناعً والعلبج المناعٌة الوقاٌة :.1 الجدول
 * = نصائح من المؤلف، لا توجد أٌة توجٌهات قائمة على أدلة.

 داي جورج الجزئية:الإجراءات المتخذة عند الإصابة بمتلازمة 

 

 الوقاية من التعرض للإصابة:

 ٍٛٚدة تدُة الاتظال عٍ قشب تالأشخاص انًظات .  

 ٚدة الانتضاو تئخشاءاخ انُظافح انظسٛح يثم غغم انٛذٍٚ ٔانتطٓٛش ٔاستذاء ٔاقٙ انفى نعذو عذٖٔ انشخض انًعانح . 

 

 الوقاية من العدوى:

  الإطاتح تأيشاع شذٚذج تاندٓاص انتُفغٙ يٍ خلال فٛشٔط ٚدة انعلاج تغُٛاخٛظ فٙ أشٓش انشتاء نًُعRS . 

  عُذ الاتظال تاندشثٕيح انًغثثح نهدذٚش٘ ٚدة يعاندح الأؽفال عٍ ؽشٚق انٕسٚذ، أ٘ يٍ خلال تغشٚة أخغاو

 .يؼادج يخظٕطح نهدذٚش٘ يٍ أخم تدُة زذٔث أٚح يؼاعفاخ يستًهح عٍ ؽشٚق انعذٖٔ
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 ٍؽشٚق خشثٕيح انتٓاب انًتكٛغح انشئٕ٘، ٔيٍ أخم انسفاظ عهٗ أعذاد زالاخ  نتقهٛم يخاؽش الانتٓاب انشئٕ٘ ع

 .انعذٖٔ انثكتٛشٚح الأخشٖ عُذ أقم زذ يكٍ قذ ٚهضو إعطاء يؼاداخ زٕٛٚح تشكم يغتًش

 التطعيمات :

 تٙ فٙ زانح َقض أعذاد انخلاٚا  .ًٚكٍ إعطاء انًشٚغ نقازاخ يٛتح تذٌٔ أٚح يخاؽش تعذ تٕطٛح انطثٛة تانتطعٛى

 .تظثر ْزِ انتطعًٛاخ تانطثع غٛش يؤثشج

 ٔتالإػافح إنٗ خطح انتطعًٛاخ انقٛاعٛح ٚدة أٚؼًا انتطعٛى ػذ انًكٕساخ انشئٕٚح ٔانًكٕساخ انغسائٛح ٔالأَفهَٕضا .

 .ٔتانُغثح ندًٛع الأشخاص انًتظهٍٛ تانًشٚغ عٍ قشب فئَٓى ٚدة أٌ ٚسظهٕا عهٗ تطعٛى عُٕ٘ ػذ الأَفهَٕضا 

 انتطعٛى يٍ خلال تسذٚذ الأخغاو انًؼادج تانتطعٛى يشاقثح َداذ. 

  قثم انتطعٛى تانهقازاخ انسٛح( ػذ انسظثح ٔانتٓاب انغذج انُكافٛح ٔانسظثح الأنًاَٛح ٔاندذٚش٘ ٔعظٛاخBCG )

 .ٔتذل ْزِ انتطعًٛاخ عهٗ ٔخٕد أقم عذد يٍ خلاٚا تٙ.ٚدة إخشاء فسٕطاخ أعاعٛح يُاعٛح

 

 عام :

 ًظاتٍٛ تؼعف فٙ اندٓاص انًُاعٙ قذ تغثة نٓى اندشاثٛى انسايهح نهًشع ٔانتٙ لا تؤثش فٙ أ٘ تانُغثح نلأؽفال ان

 .شخض نذّٚ خٓاص يُاعٙ عهٛى فٙ إطاتتٓى تانًشع ٔتانتانٙ فئَٓا تشكم خطٕسج تانُغثح نٓى

 لا ٚعإٌَ يٍ أ٘ خهم ٔتانُغثح نلأؽفال انز.ٚتى اتخار الإخشاءاخ انٕقائٛح تُاءً عهٗ يذٖ انخهم ٔانُتائح الإكهُٛٛكٛح ٍٚ

 .تدٓاصْى انًُاعٙ فئَٓى لا ٚستاخٌٕ إنٗ أ٘ علاج آخش عٍ ؽشٚق ؽثٛة يعانح نهًُاعح

 ٔفٙ زانح اعتعادج عذد خلاٚا تٙ تهقائٛاً ًٚكٍ إَٓاء الإخشاءاخ انٕقائٛح. 

 

 الإجراءات المتخذة عند الإصابة بمتلازمة داي جورج الكلية: 

جورج الكلٌة ٌجب اتخاذ كافة الإجراءات المتخذة عند الإصابة بمتلبزمة داي جورج  فً حالة الإصابة بمتلبزمة داي
 الجزئٌة. 

 

 فضلاً عن ذلك يجب القيام بما يلي:

 ٖٔانعضل انتاو كٕقاٚح يٍ انعذ 

 الانتضاو انظاسو تتٕخٛٓاخ انُظافح انظسٛح  

  (إعطاء أدٔٚح ػذ انعذٖٔ انفطشٚح كئخشاء ٔقائٙ)انٕقاٚح ػذ انفطشٚاخ 

 (علاج تاعتثذال الأخغاو انًؼادج عٍ ؽشٚق انتغشٚة)عطاء انًشٚغ خهٕتٕنُٛاخ يُاعٛح إرا نضو الأيش إ  

 ٖٔانتشخٛض انغشٚع ٔانلازق ٔانًعاندح انغشٚعح ٔانلازقح عُذ الإطاتح تانعذ 

 

 على الحفاظ أجل من الكلٌة جورج داي بمتلبزمة الإصابة عند فقط مؤقت علبج بمثابة تعد الوقائٌة الإجراءات هذه أن إلا
 غدة نسيج زرع فً الطوٌل المدى على الناجح الوحٌد العلبج وٌتمثل . ممكن حد أقل عند بالعدوى الإصابة احتمالات عدد

وثمة إمكانٌة أخرى  .أٌضًا إنجلترا فً ومؤخرًا الأمرٌكٌة المتحدة الولاٌات فً إلا تطبٌقه ٌتم لم الذي العلبج ذلك ،صعترية

 وجود طفل "لدٌه مناعة مناسبة" ألا وهً نقل خلبٌا تً الناضجة بانتظام. ًتقتض –للعلبج 
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 طفل حدٌث الولادة مصاب بمتلبزمة داي جورج :6 صورة

 
 هل هو ميل للإصابة بالعدوى أم نقص مناعة؟ 

 بمتلبزمة المصابٌن المرضى من فقط% 00 حوالً هناك

 فعلً ضعف من ٌعانون 22q11 المجهري الصبغً الفقد

 خلل لحدوث نتٌجة فطري مناعة نقص أي المناعة بجهاز
 نقص مدى ٌختلف أن وٌمكن الصعترٌة، الغدة نمو فً

 . الصعترٌة الغدة تنسج نقص لشدة وفقاً  تمامًا هذا المناعة
 نتٌجة العدوى أشكال من مجموعة من الأطفال وٌعانً
مٌٌز بٌن ضعف وٌجب الت .المناعة بجهاز خلل لحدوث

جهاز المناعة هذا الناتج عن وجود نقص المناعة عن المٌل 
الطبٌعً للئصابة بالعدوى والتً تمثل مجموعة متزاٌدة من 
 حالات العدوى التً تظهر بشكل خاص فً مرحلة الطفولة.

 مناعً بجهاز الحٌاة إلى الولادة حدٌث السلٌم الطفل وٌأتً
 أشكال من حماٌته وٌتم أٌضًا مدرب وغٌر" ناضج غٌر"

 المضادة الأجسام طرٌق عن الأمر بادئ فً العدوى
 طرٌق عن ثم المشٌمة طرٌق عن أولاً  الأم من إلٌه المنقولة

 على" الحماٌة طرق من المجموعة" هذه وتضفً .الأم لبن
 الأشهر فً العدوى أشكال من حماٌة الولادة حدٌث الطفل

 بناء فً الولادة حدٌث الطفل ٌبدأ الولادة وبعد .له الأولى
 بادئ فً" جدٌدة" تكون والتً الذاتٌة المضادة الأجسام

 المنقولة المضادة الأجسام وهدم العمر زٌادة ومع . الأمر
 أن ٌجب( تقرٌبًا العمر من السادس الشهر حتى) الأم من

 المختلفة العدوى مسببات مع فعال بشكل الطفل ٌتصارع
 بالعدوى إصابة كل ومع. الذاتٌة مناعته بناء فً وٌبدأ

 وٌتمكن جدٌد" حفاز عامل" على المناعً الجهاز ٌتعرف
 . خاص بشكل العدوى هذه ضد مضادة أجسام بناء من

وٌعمل ذلك على الاستجابة بشكل أسرع عند تكرار 
الاتصال بالعدوى بحٌث أنه لا ٌتم الإصابة بأي مرض معدٍ 

 مطلقًا.

العوامل وإلى أن ٌقوم جهاز المناعة بجمع خبرات مع 
المختلفة الحفازة للمرض ٌصاب الطفل فً أحٌان كثٌرة جدًا 

 بالأمراض.

 
 المٌل الطبٌعً للئصابة بالعدوى

 العمر

 )الأعوام(

 الجهاز التنفسً

 عدوى/ عام

 الحد الأقصى

< 1 6, 11,3 

1 - 2 5, 11,7 

3 - 4 4, 10,5 

5 - 9 5, 8,7 
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10 – 14 2,7 7,2 

 56255طب الأطفال  662:96فً إبٌدٌمول،  –بالعدوى  المٌل للئصابة :2 الجدول

" الفسٌولوجٌة" بالعدوى للئصابة الطبٌعً المٌل لهذا بالنسبة
 العٌوب مثل رئٌسً بمرض المصابٌن الأطفال مٌل ٌزداد قد

 حٌث بالعدوى، للئصابة مزمن رئوي مرض أي أو القلبٌة
 مرتبط مناعً ضعف بسبب تحدث لا الإصابة هذه أن

 المصابٌن الأطفال لدى ٌكون وبالتالً .المناعً ازبالجه
 قد مختلفة عوامل 22q11 المجهري الصبغً الفقد بمتلبزمة

 ٌتم وقد . العدوى من متراكمة أشكال ظهور إلى تؤدي
 وجود خلبل من التنفسً بالجهاز الانتكاسٌة العدوى تحفٌز

 البسٌطة الشفط عملٌات خلبل من أو بالقلب عٌب أي
 الغذاء تناول عند مشاكل وجود نتٌجة تحدث التًو المتكررة

فضلبً عن ذلك  (.والارتجاع البلع واضطراب الحلقً الشق)
والتً تحدث بسبب  –تساهم التهوٌة السٌئة للؤذن الوسطى 

 فً حدوث التهابات مجمعة بالأذن الوسطى. –التشوه 

 مناعً كنقص العدوى من المتراكمة الأشكال هذه تظهر وقد
 المرٌض على الطفل عرض دائمًا ٌلزم التالًوب حقٌقً،

 وتشتمل . العدوى هذه أسباب علبج وٌجب المعالج
 فً الرضاعة على المناعة جهاز لتعزٌز الوقائٌة الإجراءات

 أجسام أٌة على الأم لبن ٌحتوي ولن) الأولى الستة الأشهر
 التعرض تجنب ،(العملٌة الناحٌة من ذلك بعد أخرى مضادة

 بالقدر النقً للهواء والتعرض البدنً اطالنش للدخان،
 من العادٌة الكمٌة وتناول المتوازنة والتغذٌة الكافً،

 مواقف أٌة عن والابتعاد الكافً بالقدر والنوم المشروبات
ومن الأهمٌة . بالمثٌرات التحمٌل وفرط بالإجهاد تتسم

بمكان إعطاء التطعٌمات الوقائٌة التً ٌجب تعدٌلها وفقاً 
 مرٌض عند وجود نقص مناعً فعلً. لحالة كل

وتتمٌز المواد المحفزة للمناعة بتأثٌر ضئٌل فً الدراسات 
الكبرى، حٌث أنه أغلب الظن أن بعض المستخلصات 

  البكتٌرٌة قد تقلل من أشكال العدوى بعض الشًء.

 

 ملخص

 المصابٌن الأطفال لدى المناعً الجهاز حالة إٌضاح ٌجب

 ٌحظى أنه إلا مبكرًا، 22q11 الصبغً الفقد بمتلبزمة

 وٌفضل . الحالات من فقط قلٌل عدد فً للعلبج بالأولوٌة
 الجهاز شفاء ٌتم فعادةً  الحالات، غالبٌة فً بالحالة التنبؤ

ا المناعً ًٌ  الإصابة وعند .  العمر من الأول العام أثناء تلقائ
 بالإجراءات الالتزام ٌجب الجزئٌة جورج داي بمتلبزمة

 سٌر أجل من عدوى أي من للوقاٌة تتخذ لتًا الضرورٌة
 ٌلزم لا تً الخلبٌا استعادة وبعد . إٌجابً بشكل العلبج
 فً متخصص ٌد على منتظمة أخرى رعاٌة أٌة إجراء

 . المرضى من كبٌر لعدد بالنسبة وذلك المناعة، علبج
ولكن تظل هناك نسبة كبٌرة من الخطورة للئصابة بمرض 

 ت لاحق.بالمناعة الذاتٌة فً وق
 ٌهدد مرض عن عبارة الكلية جورج داي متلبزمة تعد

 الجهاز ضعف خلبل من أساسٌة بصفة به التنبؤ وٌتم الحٌاة،
وفً كثٌر من الأحٌان تؤثر الصعوبات المتمثلة  . المناعً

فً إٌجاد متبرع مناسب بالخلبٌا تً أو بنسٌج الغدة 
الصعترٌة مبكرًا على ترقب نجاح عملٌة المعالجة. 

 

 

  "جمعٌة مسجلة" KiDS 22q11جمعٌة 

 الصبغً الفقد بمتلبزمة المصابٌن بالأشخاص معنٌة للربح تهدف لا منظمة هً" مسجلة جمعٌة" KiDS 22q11 جمعٌة

22q11 0200 برعاٌة الٌوم تقوم وهً للآباء إقلٌمٌتٌن مبادرتٌن على بناءً  2000 عام فً الجمعٌة تأسٌس تم وقد .وذوٌهم 

 الجمعٌة هذه إدارة وٌتم .سوٌسرا فً الألمانٌة باللغة المتحدث والجزء والنمسا ألمانٌا فً إقلٌمٌة جموعةم 02 فً عضو

وبالإضافة إلى ذلك ٌدعم الجمعٌة مجلس استشاري علمً مكون من . المصابٌن الأطفال هؤلاء آباء قبل من تطوعً بشكل
 ممثلٌن مشهورٌن بالمجال الطبً بصفتهم فرٌق استشاري.

 22q11 الصبغً الفقد بمتلبزمة المصابٌن الأشخاص دعم فً" مسجلة جمعٌة" KiDS 22q11 جمعٌة مطلب مثلوٌت

  وتشتمل هذه الأنشطة على: .المصابٌن لأسر المختلفة الأنشطة من العدٌد تقدٌم ٌتم السبب ولهذا .وذوٌهم

 وصف طبٌعة المتلبزمة للمصابٌن والمتخصصٌن 
 ض المختلفةتقدٌم تقارٌر طبٌة عن الأعرا 
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  تقدٌم مجلةKiDS-Info  ًوهً عبارة عن مجلة خاصة بأعضاء الجمعٌة وٌتم إصدارها مرتٌن ف

 العام وتحتوي على معلومات طبٌة وتقارٌر مٌدانٌة.
  :ً22توفٌر موقع إلكترونq11.de-www.kids ٌحتوي على مجموعة متنوعة من المعلومات 

 وأحدث المواعٌد ومنتدى عام.
  إقامة أنشطة إعلبمٌة إقلٌمٌة وقومٌة مع بعض الاستشارٌٌن من مجالات العلوم والمعالجة والتربٌة

والحقوق الاجتماعٌة، وقضاء أوقات الفراغ فً عطلبت نهاٌة الأسبوع وتجهٌز طاولات جماعٌة 
 للؤسر بصفة منتظمة.

 لاستشارات للؤسر وتوفٌر إمكانٌات الاتصال بأطباء توفٌر أشخاص إقلٌمٌٌن ٌقومون بتقدٌم ا
 ومعالجٌن وأسر أخرى مصابة.

  عامًا. :1تكوٌن مجموعة من الشباب للمصاب والأخوة بدءً من 
 

 للبتصال بنا لأول مرة ٌرجى الاتصال بمكتبنا الإداري:

 

 "جمعٌة مسجلة" KiDS-22q11جمعٌة 

 المكتب الإداري

 أ شارع فٌسشتراسه 11

 بتنكم 15615

 0-08379/7288 هاتف: 

 44-08379/7288 فاكس:

22q11.de-info@kids 

22q11.de-www.kids 

 

http://www.kids-22q11.de/
mailto:info@kids-22q11.de
mailto:info@kids-22q11.de
http://www.kids-22q11.de/
http://www.kids-22q11.de/
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   المؤلفون:
 هنرٌكه رٌتربوش

 ممرضة بقسم المناعة
 مستشفى فراٌبورج الجامعً 

 والشبابمركز طب الأطفال 

 1 شارع ماتٌلدن شتراسه 1

 فراٌبورج 56199

 

 4524 – 270 – 0761 : هاتف

-henrike.ritterbusch@uniklinik : إلكترونً برٌد

freiburg.de 

 أ.د/ شتٌفان إٌل

 كبٌر الأطباء بقسم المناعة والروماتولوجً
 مستشفى فراٌبورج الجامعً 

 مركز طب الأطفال والشباب

 1 سهشارع ماتٌلدن شترا 1

 فراٌبورج 56199

 

 4309 – 270 – 0761 : هاتف

 stephan.ehl@uniklinik-freiburg.de : إلكترونً برٌد

 

 
  


