


القصبيللتوسعالمسببةالخلقيةالأمراضأشيعمنBronchiectasis .

غيللصبالطويلالذراععلىجينفيطفرةعنينتجوراثيخلقيمرضهو

السابعالجسمي

باسمالمورثةهذهتعُرفCystic Fibrosis Transmembrane

Conductance (CFTRRegulator الغشاءعبرللنقلالمنظمةالمورثةأي(

وهيالليفي،الكيسيبالداءالخاصة

chlorideالكلورلقناةوترمزمتنحيةجسميةصفةذاتمورثة channel .

غشاءعبروالماءوالكلورالصوديومشواردحركةعنمسؤولةالمورثةهذه

الجسمأنحاءفيالظهاريةالخلايا



:إلىCFTRالمورثةفيالطفرةتؤدي

العرقيةالغددفي:

فيالشواردمعايرة(فيهالماءنقصنتيجةالعرقفيوالصوديومالكلورنسبةازدياد

.)الداءتشخيصطرقإحدىهيالعرق

التنفسيةالظهارةفي:

الظهارةلداخلوالماءالصوديومامتصاصوازديادالكلورإخراجعلىالقدرةعدم

وزيادةالمفرزاتجفافوبالتالي(الماءإطراحنقصإثر)الهوائيةالطرقجفاف

لزوجتها

الهدبيةالتصفيةونقصالأهدابوظيفةاضطراب

ربةمختكونقدمتكررةوإنتاناتمزمنجرثوميلاستعماريؤهبمماالمفرزاتركودة

.الطفولةمنذيتظاهرالذيالجانبثنائيالقصبيبالتوسعوتنتهي





اضطرابات. :الخلويالغشاءعبرالنقل1

زيادة. والغددالجلد،الرئة،البنكرياس،(الإفرازخارجيةالغددمفرزاتوسماكةلزوجة2

الغددفياضطرابيسببمما.الغددهذهفيالناقلةالأقنيةانسداديسببمما)التناسلية

:خاصة ًالإفرازخارجية

:البنكرياسمستوىعلى3.

.سكريداءأوامتصاصسوءبشكليظهربالبنكرياسوقصورفشل

azoospermiaالنطافانعدامإلىتؤديالذكورعند:المناسلمستوىعلى4. معظم((

لإناثاأما)الأسهرتطورفشلبسببعقيمونالكيسيبالتليفالمصابونالذكور

التناسليةالمفرزاتلزوجةلزيادةالعقمنسبةتزدادقد(عقيماتغيرفغالبا ًالمصابات

على. ذلكبمؤديةمزمنةوتصبحمتكررةرئةبذاتالأطفالعندتتظاهر:الرئةمستوى5

مزمنتنفسيوقصور9الطفولةمنذيتظاهرالقصبيللتوسع



:المزمنةالرئةلانتاناتالمسببةالجراثيم

العنقوديات. .Sالمذهبة1 Aureusالطفلحياةمنالأولىبالمراحل.

الزوائف. .Pالزنجارية2 aeruginosaشيوعالأكثر

.Burkholderia 3Cepaciaنلك،المعندةالجراثيممنوهيسيئّا ًإنذارا ًتحمل

.شائعةغير

فطور. .نوعيعلاجتملكلاحميدةمستعمراتAspergillosisالرشاشيات4

القصبيتالرشاشياداء:معالليفيالكيسيالداءيترافققد
Allergicالأرجيالرئوي Bronchopulmonary

Aspergillosis،الربومعأو



(بينفسًاختلاطاتًالتوسعًالقص:ً)علىًمستوىًالجهازًالتنفسي

إنتاناتًرئويةًمتكررةًمنخرهًتؤديًإلىًالتوسعًالقصبي.

عندًتنخرًالقصباتًباتجاهًجوفًالجنب:ًريحًصدريةًعفوية.

ًيكونًسببًالوفاةًعندًمرضىًالـً)القصورًالتنفسي (CFعادةً 

ً(بسببًالتوسعًالقصبي)النفثًالدموي

البوًليباتًالأنفية.

نتيجةًالإفرازاتًالقصبية:ًالفصيالانخماص.

ًالقلبًالرئويcor pulmonal



الهضميالجهازمستوىعلى:

:بـيتظاهربالبنكرياس،قصورً إلىسيؤديالبنكرياسيةالقناةانسداد:1

البالغينالمصابينمن%25فيوذلكالأول،النمطمنالسكريالداء.

الامتصاصأسواء.

الدهنيالإسهالsteatorrhea .

:إفرازهاواضطراباتالصفراويةالأقنيةانسداد:2

الصفراويالتشمعالباب،الوريدتوترارتفاع.

مراريةالحصياتحدوثتكرر.

meconiumبالعقيوالانسدادالقاصيةالأمعاءانسدادمتلازمة:3 ileusحديثيعند

الولادة



sweatالعرقشواردمعايرة-1 chloride test:

والأهمالمشخصالاختباروهو.

رئويةاتإنتانمنيعانيطفلعندالليفيالكيسيبالداءالشكعندإليهونلجأ

.الأطفالأطباءيدعلىعادة ًالليفيالكيسيالداءويشخصمتكررة،

ل/مول60منأكثروالبوتاسيوموالصوديومالكلورمنكلتركيزارتفاعيعُتبر

.أخرىلاستقصاءاتحاجةولاالليفي،الكيسيللداءمشخصا ً

الشوارداكيزلترسويةقيما ًويبدونعادة ًعرضيونلااللواقحمتخالفوالأشخاص

مقهورةفالمورثة



PFTsالرئةوظائف:2 :

.القصبيالتوسعسياقفيالمشاهدةتلكوتشبهobstructiveالسادالنمطمنتكون

فقطالمتأثرةهيالصغيرةالهوائيةالطرق:الباكرةالمرحلةفي.

بالـوانخفاضانتفاخفرطويحدثالهواءحركةاضطرابمعالسادالنمطنجد:المتقدمةالمراحلفي

DLCO

ABGsالشريانيةالدمغازاتقياس:3 :

النمطمنالتنفسيالقصورحدوثثمالكربون،أوكسيدثانيازديادولاحقا ًالدمأكسجةنقص

الرئويالقلبوحدوثالثانيثمالأول

CXRالبسيطةالصدرصورة:4 :

انتفاخفرط.

القصبيةالوعائيةالارتساماتزيادة.

(القطارسكةمظهروأحيانا ًفراغية،ظلالالقصبات،بجدرتسمك)قصبيتوسع





الرئويةالإصابةمعالجة:

وتفجيرفيزيائيةمعالجة(القصبيالتوسعفيالمتبعةالعلاجيةالخطةنفس

تطورتأخيرفيتساعدالتيالأدويةبعضإضافةمع)بالوضعةالصدر

المفرزاتلزوجةحلوأيضا ًالمرض

الـإعطاءDNAaseياللخلاالنوويالحمضلحليوميبشكلإرذاذا ًالبشري

الرئةوظائفيحسنمماالمفرزات،لزوجةعنالمسؤولةالمخربةالالتهابية

.المرضتفاقمويؤخر

الـيستخدمDNAaseيشترطكماسنوات،5الـعمرمنبدءا ًللطفلالبشري

)%40منأكثرFVC)متوسطةالتنفسيةالوظيفةتكونأنلاستخدامه



القصبيةالموسعات:VentolinدونأومعAtrovent

الحادةالحالاتفيكالسيبروفلوكساسين:الصادات.

الصاداتمنمنتظمةإرذاذجلساتتعُطى(Colomycin or Tobramycin)بين

يةالزنجاربالزوائفالمزمنةالعدوىعلىالقضاءفيتساعدالحادةالهجمات

.الحادةالهجماتشدةوتخفيف

الزنجاريةبالزوائفالإصابةعند:ملاحظة:

إرذاذبالتوبرامايسينأودائم،بشكلأسبوعيا ًمرات3الفمويبالأزيترومايسيننعُالج

تأثيراتهالثانيأنهوبينهماوالفرق(لأشهرأيشهر)متفرقةلأشهريوميا ًمرتين

فقدالجانبيةاتهتأثيربسبببحذريستعملالأزيترومايسينفإنلذابسيطة،الجانبية

الدواءبإيقافإلايزوللاسمعنقصيسبب



معالجةًالإصابةًالهضمية:

ياسيةًفمويا ًيعالجًبتعويضًالفيتاميناتًوًالإنزيماتًالبنكر:ًسوءًالامتصاص.

يعالجًبالأنسولين:ًالسكري



للإناثعاما 30.5ًللذكورعاما 31ًللمرضىالبقيامعدلمتوسطكان.

لحدودلتفوصالعلاجوتطورالجيدةالمتابعةبفعلالبقيافتحسنتالآنأما

45 – سنة40

ً القلبأويالتنفسالقصوروخاصةالرئوية،الإصابةبسببالوفاةتكونعادة

.الرئةذاتأوالرئوي


