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 تشريح الرئة و القصبات

 :الرغامى

, و (C6)تبدأ الرغامى منن الحقةنة السنةقية لقوفنروف الحقةن  ستند مسنتوة الةةنر  

ة الةصننيةيأم مسننتوة الةةننر  الصنندرية تمتنند حتننى الم مننام ستنند مسننتوة الماوينن

  سنننم و 11فننن  المفينننر . رننول الرغنننامى ي T6فننن  الشنن ي  و  T5 ,T4الخامسننة 

  حقةننة غفننروفية غيننر وامقننة و التنن  22-11  سننم و هنن  م لةننة مننن ي2قررهننا ي

  .1 -تتصل خقةياً بالعفلات الرغامية يالشول

  02حو الأيمن بماوينة يتوون الرغامى ليتة جداً ستد الأرةال و يمون أن تتحرف ت

درجة تةريباً ف  الصور  المفيرية الربيعينة, و هن  ت تتحنرف تحنو الأيسنر ات ا ا 

 وان الةوس الأب رم ف  الجاتب الأيمن.

 القصبات الرئيسية:

 :ARINA(C( )المهماز( الرغامي التفرع

فن  الشن ي  و  T4ي T5 و هو الحرف الأمام  الخقة  تتصنال الةصنبتين الرسيسنيتين, و يونون ستند مسنتوة

T6 .ف  المفير  و ستد مستوة الماوية الةصية 

  درجننة 02  درجننة أيمننن الخننر التاصننف و ي21  درجننة تةريبنناً, مت ننا ي51تةننيس ماويننة التةننرا الرغننام  ي

 لقيسار, و ه ه الماوية أوبر بةقيل ف  الأرةال.

 اليمنى: الرئيسية القصبة

  سننم و سرفنن ا 2,1  درجننة سننن المسننتوة التاصننف, رول ننا ي21تميننل الةصننبة الرسيسننية اليمتننى حننوال  ي

   سم, و ه  أوسع و أقصر و أوثر سمودية من الةصبة الرسيسية اليسرة.1,1ي

تتشأ قصبة الةص العقوم تةريباً بعد تةنرا الرغنامى مباشنرً , و تندخل سنر  الرسنة بشنول متةصنل, بعند  لنك 

ة اليمتنى تسنتمر وةصنبة متوسنرة و ثنم تتةسنم النى قصنبة خقةية. الةصب –قمية  –تتةسم الى قصبات: أمامية 
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الةص المتوسر و قصنبة الةنص السنةق . قصنبة الةنص المتوسنر تتةسنم النى أتسنية و وحشنية. تصندر قصنبة 

الةرعة الةمية لقةص السةق  مةابل قصبة الةص المتوسر.قصبة الةص السةق  تتةسم الى أربع قصبات قرعينة 

 و أتسية. –ية أمام –وحشية  –قاسدية: خقةية 

 اليسرى: الرئيسية القصبة

   سم.1,2  سم و قررها ي1  درجة سن المستوة التاصف, رول ا ي02تميل الةصبة اليسرة ىحوال  ي

تتةسم الةصبة الرسيسية اليسرة الى قصبة فصية سقوية و سةقية فمن الرسة. الةصيبة الةصية العقوينة تتةسنم 

الةرعيتان الخقةية و الةمية سادً  قصبة قمية خقةينة مشنتروة ثنم تتةسنم  بشول مشابه لقيمتى. و تمتقك الةصبتان

بعد  لك. أما قصبة فص القسين فتأت  من قصبة الةنص العقنوم و تتةسنم النى سقوينة و سنةقية, قصنبة الةنص 

 و خقةية قرعية قاسدية و لون ليس أتسية قاسدية. –أمامية  –وحشية  –السةق  تتةسم الى: قمية 
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 يح الدقيق للشجرة القصبية:لتشرا

تتةرا الرغامى الى قصبتين رسيسيتين يمتنى و يسنرة, و تتةسنم ونل 

  1-3مت مننا بنندورها الننى قصننبات فصيصننية, تتةسننم وننل مت ننا الننى ي

قصيبات اتت اسينة, و ونل واحند  منن هن ه الةصنيبات اتتت اسينة تتةسنم 

  قصنننيبات تتةسنننية تعرننن  الأقتينننة السنننتخية التننن  تتت ننن  1-2النننى ي

 بالأستاخ.

  الةصبةBronchus.تحتوم غفاريف ف  جدارها : 

  الةصيبةBronchiole.ت تحتوم غفاريف ف  جدرات ا : 

 .الةصيبة الوشاسية: تتةل ال واء فةر 

  الةصيبة التتةسيةPulmonary Bronchiole.تحتوم سقى أستاخ ف  جدرات ا : 

 الةصيبة الةصيصية Lobular Bronchioleقصنيبات 3وم, قد تتةرا النى ي: تو م فصيص رسوم ثات  

 اتت اسية أو أوثر.

  الةصنيبة اتتت اسينةTerminal Bronchiole  الجينل الأخينر منن الةصنيبات التاققنة لق نواء, ونل واحند :

 تو م ستبة واحد .

   الرر  ال واسية الصويرSmall Airwaysمم, و ه  قصبات غفروفية صوير  2: قررها أقل من ي  

 %  من مةاومة الرر  ال واسية.21تةسية, مس ولة سن ي+ قصيبات غشاسية و ت

 من مةاومة الرر  ال واسية.51  مم, مس ولة سن ي2الرر  ال واسية الوبير : قررها أوثر من ي  % 

  العتبةAcinus: ول التسيج الرسوم ال م يتةرا من قصبة اتت اسية واحد : 

 تحت الوحد  الأوثر أهمية ف  الرسة من التاحية الوظيةية. 

 .موان التبادل الوامم 

 .ًت تشاهد شعاسيا 

   الةصنننيص الرسنننوم البننندسPrimary Pulmonary Lobule  قتنننا :

 ستخية واحد  + الويس الستخ  المتصل ب ا.

  الةصيص الرسوم الثاتومSecondary Pulmonary Lobule : 

 :ول التسيج الرسوم ال م يوون بعد قصيبة فصيصية 

 ستبة.20-3يحتوم ي   
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 ى سرح الرسة.يشاهد سق 

 محتوياته : 

o .ف  المروم: تةرسات الةصيبات اتتت اسية + الشريتات الرسوية 

o .ف  المحير: الأورد  الرسوية + الأوسية القمةية 

 :الرئتان

 لقرستان أربع سروح: فقع , متصة , قم , حجاب .

وم الأيسنر يوافن  الةنص الرسة اليمتى ل ا ثلاثة فصوص و اليسنرة ل نا فصنان منع وجنود لسنيتة لقةنص العقن

 الأيمن المتوسر.

 القطع القصبية الرئوية:

يتةسم ول فص الى العديد من الةرع الةصبية الرسوية, و تموّد ول قرعة بةصبة و شريان ووريد قرع , ونل 

 قرعة تأخ  تسميت ا من الةصبة الممود  ب ا.

ة الةصنبية الةمينة, خصوصناً اليمتنى يخفع تشريح الةرع الةصبية لتويرات, و الأشيع هنو توينر متشنأ الةرعن

 الت  قد تتشأ من الرغامى. يوجد الةقيل من اتتصال بين الةرع الةصبية ما سدا سبر:

 مسام كوهن(Pores of Kohn). فتحات ف  جدر الأستاخ تتصل بقمعة الأستاخ المجاور : 

 قنوات لامبرت(Canals of Lambert)تاخ المجاور .:  اتصال بين الةصيبات اتتت اسية و الأس 

وه ا يسمح باتتةال الوام و الساسل بين الةرع و ليس بين الةصوص, و ب لك توون ت وية الةرع مموتة ستدما 

 توون الةصبة الموافةة موقةة, و ه ا ما يدسى اتسيا  ال واء الجاتب .
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 تشريح الخلال الرئوي:

 يةسم الخلال الرسوم الى ثلاث أقسام رسيسية:

: و Bronchovascular Interstitiumالوعلالاائي الخلالا ا القصلالابي

 يحير بالحممة الةصبية الوساسية ف  قسم ا الةريب.

A.  الخلا ا الفصيصلاي المركلازCentrilobular Interstitium  :

و يحننير بالحممننة الةصننبية الوساسيننة فنن  قسننم ا البعينند يداخننل 

 الةصيص الثاتوم .

 .خر يمتد الى مروم الةصيص 

B. خرور تعامد الجتب و تحير بالةصيص.ب بين الفصيصاتالخ ا الموجود في الحج : 

 الملامح الشعاعية للرئة و الشجرة القصبية:

 صورة الصدر الخلفية الأمامية:

 :الرغامى

ترة الرغامى وشةوف سقى الخر التاصف مع منيلان خةينف فن  تصنة ا السنةق  تحنو اليمنين, تةنيس لمعت نا 
   سم ف  الةرر.2-1,1ي

مننم  يتشننول مننن جنندار الرغننامى الأيمننن و الجتننب و يرتسننم  3 ˃الأيمننن يربيعنن   الشننرير جاتننب الرغننام 

 بال واء سقى جاتبيه. أما جدار الرغامى الأيسر فلا يرة متةصلاً سن ظل المتصف.

اتمياح الرغامى الوافح باتجاه أمام  خقة  أو من جاتب الى آخر يسناد  تحنو الجاتنب الأيمنن بسنبب قنوس 

 ياً ستد الأرةال. ت سيما ف  الصور  المأخو   أثتاء المفير.الأب ر  ربما يوون ربيع

 القصبات:

تساهم الةصبات بشول ققيل جداً ف  ارتسامات الرسة المشاهد  سقى الصنور  البسنيرة. و سقنى ونل حنال فن ن 

 الةصبات الةريبة قد ترة ا ا ارتسمت بالرستين.
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ةص العقوم الأيسر و قصبات الشندف الةمينة لونلا ف  صور  الصدر الجب ية ف ن الةصبات الشدفية الخقةية لق

, أما شنراييت ا الرسوينة الموافةنة فنيمون أن تنرة مرافةنة لقةصنبات end-onالةصين السةقيين غالباً ما تشاهد 

ووثافات داسرية بتةس الحجم تةريباً, و يوون الموج الأيمن أسقى منن الأيسنر حينث أن قصنبة الةنص العقنوم 

 الأيمن. تصدر ف  مستوة أسقى ف 

 الةصبة الرسيسية اليمتى ل ا اتجاه أوثر سمودية من اليسرة.

الةصبة الوسيرة يمون أن تحدد النى اليمنين منن ظنل الةقنب و أتسن  وثافنة الشنريان بنين الةصن , أمنا قصنبة 

 الةص السةق  ف  اليسار فلا ترة بشول ربيع  ف   تةع خقف الةقب.

 

 الشول:: و تبدو وما ف  القطع القصبية الرئوية
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 التصوير الطبقي المحوسب:

 القصبات:

 تعتمد ر ية الةصبات سقى حجم ا و اتجاه ا, و يحسّن اجراء المةارع الرقيةة من ر يت ا.

وةصبة الةرعة الأمامية لةقةص العقوم و قصبات الةرعة العقوينة لقةصنوص  –الةصبات  ات اتتجاه الأفة  

 يمون أن ترة وبتية أتبوبية. –سر السةقية و الةسم الةريب لةصبة الةص المتو

مثل الةصبات الرسيسية و الةصبة الوسيرة, و قصبات الةص السةق  و  –أما الةصبات  ات اتتجاه العمودم 

 فيمون ر يت ا وبتية داسرية مقيسة بال واء. –قصبات الةرع الةمية 
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 Cystic Fibrosisالتليف الكيسي 

يصيب أج م  متعدد  سد الأرةال و الو ول, و يتصنف بصنور   التقيف الويس  سبار  سن افرراب وراث 

رسيسية ب صابة الرر  ال واسية باتتسداد و الخمج و بسوء ال فم و سةابيقه, و تعتبر الخقة الجيتية الصاغر  

 المحدد  لقحيا  الأوثر شيوساً ستد البيض.

رينة و هنو المسن ول سنن الرينف يتجقى المظ ر المرف  الوراث  الأساسن  بناختلال وظيةنة السنروح الظ ا

 الواسع المتتوا و الباسث سقى اتلتباس أحياتاً من التظاهرات و اتختلارات الملاحظة.

يعتبر التقيف الويس  السبب الأوبر لقمرض الرسوم المممن الشديد الورأ  ستد الأرةال و هنو المسن ول سنن 

  الةتنر  المبونر  منن الحينا . وهنو مسن ول من قصور وظية  ف الإفرامالمعثوقة الخارجية  يصيبمعظم ما 

أيفاً سن الوثير من حاتت تةا  المقح و داء السقيلات الأتةن  و الت ناب الجينوب الشنامل و تندل  المسنتةيم و 

 الأتسولين. ىالت اب المعثوقة و التحص  الصةراوم و فرر سور الدم المعتمد سق

سقى هيسة تشمع أو الأشوال الأخرة من اخنتلال  أحياتا التقيف الويس  سقى هيسة فشل ف  التمو و يتظاهرقد 

فنمن قاسمنة التشنخيص التةريةن  لقوثينر منن الحناتت فن  رنب  اتفنررابوظيةة الوبد, و ل  ا يندرج هن ا 

 الأرةال.

 الوراثيات:

رفنيع أسنود البشنر  فن   1/15222حينة تةريبناً ستند البنيض و  وتد  1/3122يحدث التقيف الويس  بتسبة 

المتحد , و تختقف تسبة الحدوث المةترفنة فن  معظنم أرجناء العنالم, و جنين التقينف الويسن  أوثنر  تالوتيا

 .بين سوان شمال ووسر أوروبا -العموم ىسق–اتتشاراً 

  فن  522يورث التقيف الويس  سقى هيسنة خقنة جسنمية صناغر , و تحندث رةنرات الجنين التن  تميند سنن ي

 . و ترمنم جنين التقينف الويسن  لبنروتين م لنف مننن 5ينل لقصننبو  يسقنى الن راا الرو هالموقنع المةنرد تةسن

. و أوثر منا ينتم التعبينر سنن (CFTR)حمض أميت  و يدسى متظم التقيف الويس  العابر لقوشاء   1082ي

  فنن  الخلايننا الظ اريننة لقرننر  ال واسيننة و السننبيل المعنندم المعننوم يبمننا فنن   لننك المعثوقننة و CFTRالنن) ي

  قتننا  شنناردية CFTRالونندد العرقيننة و الج ننام البننول  التتاسننق , و يمتقننك النن) ي الج ننام الصننةراوم  و

ووظاسف متظمة تتعرض لقعرققة سقى تحو متتوا من خنلال رةنرات مختقةنة.ان حن ف ثمالنة مةنرد  لقةيتينل 

  .CFTR  ه  الرةر  الأوثر اتتشاراً لق) يF508∆  ي128آتتين ستد الحمض الأميت  ي
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تمر الجيت  توقع شد  المرض الرسوم أو وجود المنرض الوبندم, و تنوح  هن ه التةرنة ت يمون من خلال ال

  اصابة أج م  متعدد  باتختلال الوظية , أو ربما يقعنب وجنود ووتة بيسية يموتسبة  هامة تس م فبوجود م

 جيتات معدلة أخرة لم يتم التعرف سقي ا بعد دوراً ف  التمر الظاهرم لقتقيف الويس .

 

 :ضالإمرا

 هتاك أربعة ملاحظات  ات أهمية من التاحية الةيميولوجية الإمرافية الإمرافية:

I. .الإخةا  ف  التخقص من المةرمات المخارية الراسةة 

II. .تدر  الماء ف  المةرمات المخارية 

III.  المصقية الأخرة. الإفراماتارتةاا المحتوة من المقح ف  العر  و 

IV. الخمج المممن المحدود ف  السبيل التتةس.  

وجنود  , ستدما تم ايفاح تةرة هامة و ه بداية الثماتيتات ىالموجودات وافحة حت هلم تون العلاقة بين ه 

سبر الظ ار  التتةسية لقمرفى المصابين بنالتقيف الويسن  مةارتنة منع منا هنو سقينه  مرتةعفر  ومون سقب  

اسية شا   ف  ظ ار  الودد العرقية الحال ف  ظ ار  الأشخاص يالشاهد  التتةسية, وما تم اظ ار خواص و رب

 لقمصاب بالمرض.
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شوارد الوقنور اسنتجابة  افرامأوفحت الدراسات سدم قدر  أغشية الخلايا الظ ارية ف  التقيف الويس  سقى 

فن  السنبيل التتةسن  سقنى –الأمنر الن م ين دم  لأديتومين وحيد الةوسةات الحقة ,للإشارات الت  يتواسر ا ا

وميات وبير  من الصوديوم سبر تقك الأغشية, و ا ا ما تم تتبنع أثنر تقنك العينوب ف تتنا الى امتصاص  -الأقل

 .  هو السببCFTRتصل الى وون الخقل ف  وظيةة ي

 

الإمرافية المةترفة ف  الرر  ال واسية اتفتةار الى الةدر  سقى افرام المقح و الإفنرام تشمل الةيميولوجيا 

بومينات مةررنة, و تتجقنى التتيجنة المتوقعنة لن لك تصناص لقمناء و المقنح مواج نة سنود امالثاتوم لقمناء فن  

بفنللة مننا هننو متنوفر مننن المنناء لإماهننة المةرمات.تصنبح المةننرمات الجافننة لمجنة أوثننر و مرتننة ي ات قننوام 

روج بةعل الآلية المخارية ال دبية.تحتبس تقك المةنرمات و تسند الرنر  خمرار  , بحيث تستعص  سقى ال

الةرنر الأصنور و هن  الةصنيبات, و الشن و  الةيميولنوج  المشناهد بصنور   كدسنة بتقنك التن  تمقنال واسية با

ال م يقةاه جريان ال واء سقى مستوة الرر  ال واسية الصوير , و بنالرغم ممنا تتمتنع بنه مبور  هو اتتسداد 

  ترويب ساسل السرح ه ه التظرية من قدر  سقى تةسير الحدثية ف ن الدليل الةيميولوج  سقى حدوث تبدل ف

 ف  الرر  ال واسية ستد المصاب بالتقيف الويس  ت يمال أمراً محيراً.

المعثوقية والصةراوية يوف  الأسن ر , الأمنر فيميولوجية امرافية مشاب ة تحدث ف  الأقتية  هتاك أحداثو 

, الصنوديوم والوقنورترتةع مسنتويات  الم دم الى حدوث تجةيف ف  المةرمات البروتيتية وحدوث اتتسداد.

تظراً لأن وظيةة خلايا الود  العرقية امتصت الوقور بصور  أوبر من افرامه, ووبالتال  ت يتم استرداد المقح 

 من العر  البدس  سوم التوتر أثتاء تةقه الى سرح الجقد.
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من واسيننة فنن الرننر  ال (spaces)يوننون حنندوث الخمننج المننممن فنن  التقيننف الويسنن  مةتصننراً سقننى أففننية 

الإخةا  ف  التخقص من الجراثيم الت  تم استتتشاق ا بسرسة و هو الةصبات, و التةسير الأوثر ترجيحاً ل لك 

 ترور الأمر تحو حدوث اتستعمار الداسم و اتستجابة اتلت ابية ف  جدران الرر  ال واسية.

جن ور لاد واوه العندتت منن منتتفمن العوامل الت  تتحمل مس ولية الحا  الأ ية بنالرري  ال نواس  منا تتتجن

التأوسدية و أتميمات البروتيام و تواتج التةاسل المتاس . قد يجد الخمج مع تةندم المنرض الرسنوم رريةناً لنه 

 -يمات البروتياممبما في ا أت-يد من التواتج اتلت ابيةدتحو الباراتشيم الرسوم الواقع حول الةصبات, توون الع

 مخار,  لك الأمر ال م يميم المرض المممن ف  الرري  ال واس .المةرر لق الإفراممس ولة سن 

وهمنا منن –يتظر الى تسبة اتتتشار العالية تستعمار الرر  ال واسية بالعتةودية ال هبية و الماسةة المتجارية 

سقنى أتنه أمنر يحتناج لقبحنث, و  -الواستات الحية المج رية الت  يتدر ل ا أن تخمنج رسنة الأشنخاص الآخنرين

ري  ال واس  ف  التقيف الويس  أو سواسل السرح بيسة ملاسمة ترتوام لرتاك دليل سقى وون خلايا ظ ار  اه

تقك الجراثيم أو سوامل محرفة لقصوق ا. ومنا أن امواتينة اصنابة آلينات الندفاا ال اتينة فند الواستنات الحينة 

ل, سبننر آليننات وراثيننة و أخننرة الممرفننة فنن  ظ ننار  الرننر  ال واسيننة المصننابة بننالتقيف الويسنن  بنناتختلا

فن   (mucoid)توون وارد .القوم الآخر يتجقى بميل الماسةة المتجارية لقتعرض لتحول مخارات  ,موتسبة

 الرر  ال واسية ستد المصاب بالتقيف الويس .

ينة اموات نأن الج ام المتاس  المصاب بالتقيف الويس  يبةى متماسك من التاحية الأساسية سقى الرغم ميبدو 

حدوث سيوب فن  المتاسنة الخقوينة و الوظيةنة المتاسينة لقوشناء المخنار  و سنبيل المتممنة البنديل منع ترقن  

 الخمج الرسوم الى مرحقة متةدمة.

تم توجيه اتت ام لعيوب من الوج ة التو وينة, يبمنا فن   لنك سنوم الحمنض الدسنم  وعوامنل م هبنة لإصنابة 

%  من الأشخاص ال ين يحتةظون بوظيةنة جوهرينة فن  11-12أن يالج ام التتةس  بالخمج. تبين احصاسياً 

المعثوقة خارجية الإفرام, لدي م قيم متخةفة لقوقور ف  العر  و بداية متأخر  للاستعمار بالماسةة المتجارية 

و ترد  م درجة أبرأ ف  الوظيةة الرسوية, و من تاحية أخرة يةتصر دور العوامل التو وية سقى المشناروة 

جمسيننة, لأن اتحتةنناظ بالوظيةننة المعثوقيننة ت يةننف فنن  ررينن  ترننور المننرض الرسننوم سقننى تحننو  بصننور 

 تمو ج .
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 التشريح المرضي:

بصننور  وصننةية فنن  الأسفنناء التنن  تةننرم المخننار, و ت تحنندث الإصننابة فنن  الونندد  ال امننةتلاحننظ التبنندتت 

قتينة, سقنى النرغم ممنا يلاحنظ منن شن و ات فن  ية الإفرام و الودد القعابية التوةينة بمنا في نا الأجالعرقية خار

 محتوة متتوج ا الإفرامم من الو ارل.

تتجقى الآفة التشريحية المرفية الأبور حدوثاً ف  الرسة بالت اب الةصيبات يأم حدوث السدادات المخارية و 

المخننار و  قننت تمتنند حالننة تونندسومع مننرور الالرننر  ال واسيننة الصننوير  . ناتسننتجابة اتلت ابيننة فنن  جنندرا

اتلت اب الى الرر  ال واسية الأوبر يالت اب الةصبات , و يتم التعبير بالقونة التشنريحية المرفنية سنن حالنة 

فرر الإفرام بةرر تتسنج الخقينة الوأسنية و الوند  تحنت المخارينة, الأمنر الن م يوقنب أن يونون اسنتجابة لمنا 

 اتسندادمنرض الروينل الأمند دتسنل تشنير النى تتبندة فن  حالنة الو  يصيب الرر  ال واسية من خمج منممن.

 ف  الةصيبات و تودو مظاهر بارم .ةصيبات و التوسع الةصب  و التوسع لالرري  ال واس  واتتسداد ف  ا

تحت  (blebs)يمداد تواتر حدوث ويسات التوسع الةصب  و الةةاسات التاجمة سن التةاخ الرسوم أو المجال 

و أوثر المتار  اصابة ف  هن ا السنيا  همنا الةصنان العقوينان, قند تتمنم   الجتب, مع تةدم المرض الرسوم,

هنن ه الةفنناءات ال واسيننة المتفننخمة مسننببة اسننترواح الصنندر, و ت يعتبننر المننرض الخلالنن  تظنناهر  شنناسعة 

 الحدوث بالرغم من ظ ور تواح يسيرر سقي ا التقيف ف  ت اية المراف.

 تتفنخمن الموجودات العامة من التاحية التشريحية المرفية, و التةاخ الرسوم الحةية  لوته ليس م يصادف

الأهبة لحندوث التةنث الندموم فن  الرنر  ال واسينة المصنابة  مياد الشرايين الةصبية و تودو مقتةة دافعة الى 

 بالتوسع الةصب .

تةرة متوقعة  فرر تتسج الربةة المتوسرة من الشرايين الرسوية الصوير  القمعة ف  ت اية الأمر, و تقكيظ ر

 الحدوث ف  فرر التوتر الرسوم الثاتوم.

بالمةرمات, و تحتوم براتت نا سقنى ستاصنر افرامينة متفنخمة و مةررنة  تمتقئ الجيوب جاتب الأتةية داسماً 

سجل حدوث حاتت من الآفات الشبي ة بالسنقيقة فنمن الجينوب و الةنيلات المخارينة الةيحينة و  قدالتتسج, و

م المخارية الأتةية سقى خلايا الت ابية و تصيب ا الو مة الةيحية و تتشنول في نا سنقيلات تلول العظم. قد تحتو

 فخمة أو متعدد , مترقةة من قاسد  تحير بةتحات الجيوب الةوية العقوية و الوربالية.

ع تختقف شد  اصابة المعثوقنة ستند النوتد , و ستند الرفنو.ساد  صوير  الحجم, ويسية أحياتاً توون المعثوقة 

%  02-81ون العتيبات و و لك الأقتية متوسعة و ممقنوء  بمناد  غتينة بالحمفنات, و تترقنى الآفنة ستند يوت
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حق ا تقيف و دهن, و قد تبندم الصنور الشنعاسية ممن المرفى تحو ات يار العتيبات أو تحرم معظم ا ليحل 

سقى النرغم منن امواتينة أن , βلقبرن ب راً من التوقس.تحتوم جمر تتورهاتس سقى سدد ربيع  من خلايا 

 تبدأ ب ظ ار اختلال ف  بتيت ا ال تدسية بظ ور تسيج لية  خلال العةد الثات  من الحيا .

فةر, حينث تتوسنع الوندد العةجينة و المريسينة غالبناً منع ظ نور مةنرمات يظ ر السبيل المعوم تبدتت رةيةة 

و الأسننور, و قنند تتوسننع خباياهمننا و تمتقننئ مخاريننة في ننا, و قنند تتشننول حصننيات فنن  لمعننة الماسنند  الدوديننة أ

 بالإفرامات.

%  منن المرفنى تةريبناً, و يحندث  لنك بنالرغم منن 32افافة الى  لك ارتشاح دهت  ف  الوبد ستند ييوجد 

الحالة التو وية الوافية ظاهرياً ف  بعض الحاتت, و يلاحظ اتحتةان الوبدم الثاتوم لقةقب الرسوم سقى تحو 

 د فتح الجثة.وثير التوارد بع

سقنى الحصنيات, ومنا لننوحظ  محتويننةقند تصناب المنرار  بنتةص التتسننج و تونون ممقنوء  بمناد  مخاراتينة و 

 الةاص  من الةتا  المشتروة. الةسمحدوث رت  ف  قتا  المرار  مع تفي  ف  

 أقتيت ا.المةرم  لقمخار بالتفخم ساد , و تظ ر تشول سدادات ب رية و توسعاً ف  تصاب الودد القعابية 

تتوسع غدد ست  النرحم بالمخنار الموجنود فنمت ا و تتجمنع ومينات غمينر  متنه فن  الةتنا  العتةينة, و يونون 

%  منن 01الت اب بارن تقك الةتا  أمراً شاسعاً ستد المراهةات و الشابات صويرات السن. و ستند أوثنر منن ي

 و الحويصقين المتويين. ال وور يحدث الرت  أو اتتسداد ف  جسم البربخ و  يقه و الأس ر

 التظاهرات السريرية:

 السبيل التنفسي:

السعال هو العرض الأوثر ثباتاً لإصابة الرسنة, و قند يونون فن  بداينة الأمنر جافناً و متةرعناً لوتنه يصنبح فن  

ت اية الأمر ليتاً و متتجاً. يوون السعال ستد المرفى الأوبر ستاً أوثر بروماً فن  الصنباح ستند الت نوض منن 

الةراش أو بعند الةينام بأينة فعالينة, و يونون منا ينتم تةشنعه قيحيناً سناد , و يبةنى بعنض المرفنى تسرفنيين 

يوتسنب مرفنى آخنرون  لةترات رويقة أو يبدو أت م يعاتون فةر من أخماج تتةسية حاد  لةتر  رويقة ممتيناً.

سة سقى تحو متونرر, ويسنب  رات السعاتً مممتاً ف  غفون الأسابيع الأولى من الحيا  أو أت م يعاتون من  

الت اب الةصيبات الشديد بالأميم ال م يشول سرفاً متورراً خلال الستة الأولى من الحيا .مع ترق  المرض 

الرسوم يلاحظ سدم تحمل الج د و قصر التةس واتخةا  ف  اوتساب الومن والتمو, ويحتاج تةاقم اتسراض 
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اء لتةنديم المعالجنة الةعالنة, و أخيرايًترنور الةقنب الرسنوم والةصنور الرسوية ف  خاتمة المراف النى اتستشنة

 .التتةس  والموت

يعتبر المعدل ال م يترقى تبعاً له المرض الرسوم المحدد الرسيس لقمرافة والوفيات التاجمة سته,وما يلاحظ 

أن يتجتب المرض حيث يمون رض الرسوم بصور  وبير  سن التمر الجيت ,استةلالية المسار ال م يتبعه الم

   .R117Hاصابة الرسة ف  بعض الرةرات مثلي

يترافنن  وننون المصنناب  وننراً ووةايننة وظيةننة المعثوقننة الخارجيننة اتفننرام مننع معنندل أبرننأ تتحنندار الوظيةننة 

الرسوية, لون تعرض الرسنة بصنور  مبونر  لحناتت مرفنية ي والأخمناج الةيروسنية الشنديد  الورنأ   يعتبنر 

 ات الوبير  لقحصيقة الت اسية لقمرض الرسوم.ترجيحاً من المحدد

مياد  قرر الصدر الأمام  الخقة  ومياد  معممة ف  الرتيتنوخراخر  :تتضمن الموجودات الفيزيائية المبكرة

أو موفعة و تعجراً ف  الأصابع. قد يسمع أميم مفيرم , خاصة ستد الأرةنال صنوار السنن,   خشتة مبعثر

 .أما المرقة ف   سلامة متأخر 

اتتخماص وتةث الدم واسترواح الصدر والةقب الرسوم الن م سناد  منا :تتضمن الاخت طات الرئوية الشائعة

 يتظاهر بعد العةد اتول من الحيا .

بالرغم من العتامة الملاحظة وثيراً شعاسياً ف  الجيوب جاتب الأتةية,يعتبر الت اب الجيوب الحناد حالنة ققيقنة 

 بة والمتو مة تاجم سن الأغشية المخارية المقت و الثر الأتة  فيبةى أمراً شاسعاً وهو التوارد,أما اتسداد الأتف

وف  بعض الحاتت سن داء السقيلات الأتة  ,والسقيلات الأتةية مصدر وبير للامساج والمشناول بنين السنتة 

 من العمر.  22-1ي

 السبيل المعوي: 

% منن الرفنع الولندان المصنابين  22-11ةنوم  ستند يصاب القةاسة  باتتسداد الوامنل بنالعة  ي سقنوص س

%  بين الأشةاء ال ين ولدوا سةب رةل أصيب بعقنوص 32بالتقيف الويس  ,وتواتر حدوث  لك أسقى يحتى 

سننناسة الأولنننى منننن  08-20يظ نننر تمننندد النننبرن واتقيننناء والةشنننل فننن  تمرينننر العةننن  فننن  غفنننون العة .

وسعة من الأمعاء مع سويات ساسقة غامية ووثيراً ما تشناهد الحيا ,وتظ ر الصور  الشعاسية لقبرن سرة مت

البرن ي سقى شول مجاج الأرفية . تحدث متلاممة سداد  العةن  بتنواتر  فتجمعات حبيبية ف  أسةل متتص

  صوبير ستد الرفع المصابين بالتقيف الويس  ,أما اتسداد القةاسة  بماد  غاسريةي متلاممة اتسداد الةسم الةا

 .ف  البرناً ماسصاً وتمددء  ف   حالة تحدث ستد المرفى اتوبر ستاً مسببة ألماً برتياً من اتمعا
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% مننن الأرةننال 81أوثننر مننن يظ ننر سننوء ال فننم التنناجم سننن قصننور المعثوقننة الخارجيننة اتفننرام ستنند 

ون ,وتتفمن أسراض  لك تووراً دهتياً وبير الحجم مع اتخةا  ف  اوتساب الومن حتى ستدما يونالمصابين

المأخو  من الرعام  و ومية وبير . يعتبر تبارم البرن وتراجع الوتقة العفقية وفعف التمو وتنأخر التفنج 

 سلامات وصةية من التاحية الةيمياسية, وقد يوون تربل البرن المةرر مشوقة. 

سنور منع اتتولاف واتحتشار الواسر  فن  الأ :عد  المعو متتضمن التظاهرات الأقا شيوعاً في السبيا ال

وجود وتقة ت سرفية ف  الربع السةق  الأيمن من البرن منع ألنم شرسنوف  ساسند تصنابة العةنج باتلت ناب. 

ر الحامف  أو الصةراوم  مع أسراض الت اب المرم ستد الأرةنال الأوبنر سنتاوً الو نول ميشيع حدوث الج

  المسنتةيم  أمنر متونرر الحندوث , ومنا أن تندلتحنت الحناد  والخنراج حنول الماسند  وصودف الت اب الماسند 

وقند يونون .تةص ف  بروتين الندم وو منات معممنةتسبياً ف  بعض الأحيان, يعات  الرفع سيسوا التو ية من 

يخقنل فن  الوظيةنة العصنبية, فةنر الندم اتتحلالن , سوم الةيتاميتات الأخرة المتحقنة بالدسنم سرفنياً أحياتناً 

 التمف.. .

 السبيل الصفراوي: 

, وقد تتفمن التظاهرات الملاحظنة اليرقنان رفى فةر% من الم3-2شمع الصةراوم سرفياً ستد الت يوون

 دتسل سقى فرر تشار الرحال.والحبن واقياء الدم من الدوال  ف  المرم مع 

 : المعثكلة

ية خارجية اتفرام ما يدل سقى ارتةاا سنور الندم والبيقنة السنورقد يظ ر باتفافة الى الةصور ف  المعثوقة 

% من الأشنخاص 8ستوات حيث يوتسب  12بما ف   لقك تعدد البيلات وخسار  الومن, و خاصة بعد سمر 

الداء السورم.وف  معظم الحاتت ت يحدث الحماض الويتوت .أمنا اتختلارنات الأخنرة الوقوينة والعيتينة و 

أو أوثنر منن بداينة ارتةناا الوساسية فتمت ملاحظت ا ستد المرفى ال ين يبةون سقى قيد الحيا  سشنر سنتوات 

 الحاد. (Recurrent)سور الدم. ف  بعض الأحيان يحدث الت اب المعثوقة المتورر

 السبيل البولي التناسلي: 

% من ال وور باتعدام  01يتأخر الترور الجتس  غالباً لون بمعدل ت يتجاوم الستتين فةر, ويصاب أوثر من 

 يعتنرم الوظيةنة الجتسنية أم فنعف ين ور,وتوون تسنبة حندوث الترف تظراً لةشل بتى قتا  وولنف, فيمنا ت
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الةت  اترب  والةيقة الماسية و سدم تمول الخصية أوثر من المتوقع.قد تعات  المراهةنات منن اتةرناا الرمنث 

تراجنع معندل ومنا لنوحظ حندوث الت ناب ستن  رحنم و الثاتوم وبصنور  خاصنة منع تةناقم المنرض الرسنوم,

 اتخصاب ستد اتتاث.

 غدد العرقية: ال

الخسار  المةررة لقمقح ف  العر  ستد الأرةال صوار السن لقتعرض لتةا  المقح,وبصور  خاصة ستد  دمت 

تعرف م ل جمات من الت اب المعد  واتمعاء ف  الرةس الحار,.يلاحظ الولدان ساد  تراوم الوقورسقى الجقد 

 .أو يشعرون برعم مالح ستد تةبيق م الرةل ي قبقة مالحة 

 التشخيص والتقييم : 

ميقننن  مونننافئ / ل   Cl‾≥ 06ر العنننر  ياتشنننخيص التقينننف الويسننن  سقنننى الإيجابينننة الومينننة تختبنننيبتنننى 

 جتباً الى جتب مع واحد أو أوثر مما يق :

A. .مرض رسوم اتسدادم مممن تمو ج  الشول 

B. .قصور مثبت ف  المعثوقة خارجية الإفرام 

C. .قصة ساسقية ايجابية 

  .1ديد  تشتمل سقى اجراءات تشخيصية افافية يالجدول و تم وفع معايير ج

 : المعايير التشخيصية للتليف الكيسي:1الجدوا 

  أو وجود مظاهر سريرية تمو جية ي تتةسية, معدية معوية , أو بولية تتاسقية 
  أو قصة تقيف ويس  ستد شةي 
 اضافة الى اختبار تةص  ايجاب  ستد وليد 
 ةة وجود دليل مخبرم سقى اختلال وظيCFTR: 

o  أو قينتم الحصول سقي ما ف  يومين متةر ترويمان مرتةعان لقوقور ف  العر 
o  أو وفع اليد سقى رةرتين ل ما سلاقة بالتقيف الويس 
o  قياس فر  ومون أتة  شا 

 اختبار العرق:

يبةنننى اختبنننار العنننر , الننن م يقجنننأ لقنننرحلان الشننناردم بالبيقووننناربين لجمنننع العنننر  و تحقينننل محتنننواه منننن 

 .اربة التةقيدية سقى صعيد التشخيصويمياسياً, المةالوقور
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لفمن جقد الساسد و تتبيه الودد العرقية بشول    ميق  أمبير لحمل البيقوواربين3يمرر تيار و رباس  بةيمة ي

موفع , و بعد غسل الن راا بالمناء المةرنر ينتم جمنع العنر  سقنى ورقنة ترشنيح أو قرعنة منن الشناش يأو 

الت  يتم وفع ا سقى الجقد ال م تم تتبي ه و تمت توريت ا لمتع التبخر. تنتم امالنة  بواسرة أتبوب شعرم  و

بالماء المةرر, و يوصى باستخدام مةياس لقوقور    دقيةة, و يتم ومت ا و تشرف06-36ورقة الترشيح بعد ي

 لتحقيقه ف  ه ه العيتات, يتبو  قياس ومية العر  الت  تم جمع ا و يوتب تةرير ب لك.

  مقغ من العر , و قد يستدس  الأمنر ستند 166  مقغ و الأففل ي06وون التتاسج موثوقة يجب جمع يو  ت

 الرفع القجوء لمترةة أسقى الظ ر لقحصول سقى ومية وافية من العر .

  ميق  موافئ / ليتر من الوقور مشخصاً لقتقيف الويس  ستندما يترافن  منع وجنود 06يعتبر وجود أوثر من ي

  ميق  موافئ / ليتنر لقرفنع سقنى أتنه يمثنل 06من المعايير الم وور  آتةاً, و اقترح رقم ال)) ي أوثرواحد أو 

/ ليتر سقى أت نا موحينة بوجنود التقينف الويسن     ميق  موافئ06-06العتبة, و يتظر الى الةيم الواقعة بين ي

 ف  ول الأسمار و تم تسجيق ا مرافةة للإصابة بشوق ا التمو ج .

الوقور ف  العر  أدتى النى حند منا ستند الأشنخاص الن ين يحتةظنون بوظيةنة المعثوقنة خارجينة  توون تراويم

الإفرام, لوت ا تبةى فمن المجال ال م يعتبر مشخصاً, و قد تصادف تتاسج ايجابية وا بة ستد الأرةال الن ين 

 يعاتون من الو مة المصاحبة لتةص بروتيتات الدم.

 ن التقيف الويس  و الت  تتراف  مع تراويم مرتةعة من الو ارل ف  العر :تتفمن قاسمة الحاتت المختقةة س

 قصور الوظر غير المعالج. .1

 البيقة التة ة السورية الوقوية المتشأ الوراثية. .2

 فوسةاتام. -0-سوم الوقوووم  .3

 قصور الدرقية. .0

 قصور جارات الدر . .0

 الروود الصةراوم العاسق . .0

 الت اب المعثوقة. .7

 وريد المخارية.أدواء سديدات الس .8

 سوء التو ية. .9

 يمون تمييم معظم ه ه الحاتت بس ولة سن التقيف الويس  باتستتاد الى المعايير السريرية.
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 الوظيفة المعثكلية:

ةياس و يوشنةب.اً سريرياً ستد الوثينر منن المرفنىيوون اتختلال الوظية  ف  المعثوقة الخارجية الإفرام جقي

ثلاثة أيام أو توثي  افرام الأتميم بصور  مباشر  بعد تتبيب العةنج و تتبينه افنرام توامن الدهن بجمع البرام ل

و غامية ستند الأرةنال و بالتنال  ت ينتم اجرا هنا سقنى  , لوت ا ممسجةPancreozyminالسورتين و ال)) 

 تحو روتيت  لدي م.

اً ممنا تنم اتستةناد بنه. ممنا دفنع داخقية الإفرام من خقل ف  وظيةت ا أوثر اتتشنارقد يوون ما يعترم المعثوقة 

  سننتوات, و هنن ه 16مراقبننة مسننتويات خفنناب النندم الوقيوننوميق  بصننور  سننتوية بعنند سمننر ال)نن) يلالننبعض 

 المةاربة  ات حساسية أوبر من اختبارات البةعة لتحرم مستويات الوقوووم ف  البول و الدم.

 :ةــعـالأش

وت ا ليست توسية, حيث يحدث فرر اتتتةناخ مبونراً و قند توح  الموجودات الشعاسية الرسوية بالتشخيص, ل

 يمر دون تمييم ف  ظل غياب اترتشاحات أو الوثافات الشريرية.

يوح  وجنود التسنمك الةصنب  ووجنود السندادات و الظنلال الحقةينة بالتوسنع الةصنب  الن م يظ نر سناد  فن  

البةع  و اترتشاحات المتلاقينة منع بعفن ا, و  الةصين العقويين أوتً, و تتقوه الوثافات العةدية و اتتخماص

 قد توون العةد القمةية ف  السر  بارم . 

مع تةدم المرض يلاحظ فرر اتتتةاخ الةعنال منع اتتخمناص المقحنوظ فن  الحجناب الحناجم و تةنوس الةنص 

توسنع شندف  تحو الأمام و الظل الفي  لقةقب, و غالباً ما يوون تشول الويسات و التوسع الةصنب  الشنديد و

 .الشريان الرسوم و اتتخماص الشدف  أو الةص  بارماً 

لقصنندر لقوشننف سننن وجننود التسننمك فنن  الجنندار الةصننب   CTيموننن القجننوء لقتصننوير المةرعنن  المحوسننب 

ك السدادات المخارينة و فنرر اتتتةناخ البن رم و التوسنع الةصنب  فن  للقرري  ال واس  و تحديد مواته و و 

عمننوم, ت يننتم القجننوء لقتصننوير الربةنن  المحوسننب سقننى تحننو روتيتنن  لتةيننيم المننرض مرحقننة مبور .سقننى ال

 الصدرم.

 الشامل في ا, مع فشل ترور الجيب الجب   غالباً. التوثفيظ ر التصوير الشعاس  لقجيوب جاتب الأتةية 

الثقنث الثنات  و قد يوح  تصوير الجتين بالأمواج فو  الصوتية باتسداد القةاسة  بنالعة  فن  وقنت مبونر منن 

 د .تلقحمل, لون ه ا الأمر ت يحمل قدر  تتب ية حول العقوص بالعة  ستد الو
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 :الرئويةالوظيفة 

  ستوات, و هو الوقت ال م يظ ر فيه 0-0دراسات الوظيةة الرسوية حتى سمر ي تتاسجت يتم الحصول سقى 

لتبندل المبونر منن التاحينة الوظيةينة معظم المرفنى الرنرام الوصنة  للإصنابة اتتسندادية فن  الرسنة.يتجقى ا

بنننتةص معننندل الجرينننان الأسظمننن  فننن  متتصنننةه, الأمنننر الننن م يعونننس اصنننابة الرنننر  ال واسينننة الصنننوير 

 –السنتخ   الأوسنجينباتتسداد.تصيب ه ه الآفة أيفاً توما الت وية و تميد من درجة اتختلاف ف  ترويم 

ت تعوننس اتسننداد الررينن  ال ننواس  مننع اسننتجابة الشننريات , و يتماشننى مننع التشننخيص العثننور سقننى موجننودا

 ف  ول الأسمار.متوسرة الدرجة لموسعات الةصبات, و  لك 

يمداد الحجم الباق  و ون لك السنعة الوظيةينة الباقينة فن  وقنت مبونر منن مسنار المنرض الرسنوم, و تتماشنى 

ة مع وجود أ ية رسوم شنديد  و التبدتت الحاصر  الت  يدل سقي ا تدت  السعة الرسوية الوقية و السعة الحيوي

 التقيف و هو من الموجودات المتأخر  الحدوث.

يمون القجوء تختبار الوظيةة الرسوية سد  مرات سنتوياً لتةينيم المسنار الن م تتخن ه الإصنابة فن  الرسنة. و ت 

تتةناخ ات يصل سن المراهةة أو الو ولة مع اتحتةاظ بوظيةة رسوية ربيعية و دون بيتة سقنى وجنود فنرر ات

 ققة فسيقة من المرفى.

 الدراسات الجرثومية:

ان العثور سقى العتةودية الم هبة أو الماسةة المتجارية ف  مروا الرر  ال واسية السةقية يأم الةشنع  ينوح  

بةو  بوجود التقيف الويس , و بصور  خاصة تعتبر الأشنوال تظينر  المخارينة منن الماسةنة مشخصنة لقتقينف 

 .B.cepaciaرةال, وما يوح  ب  ا المرض العثور سقى الويس  ستد الأ

 المعالجة :

 المقاربة العامة من حيث العناية:  

يوصننى بةبننول المننريض فتننر  فنن  المستشننةى يننتم خلال ننا وفننع التشننخيص الصننحيح وتةيننيم أساسنن  لقحالننة 

سنحة منن أسنةل البقعنوم أخ  م – لك مموتاً  ا ا –يتم الحصول سقى سيتة من الةشع أو  .ةبالمعالجوالمباشر  

سعال قسرم,بوية المرا وتحديند التحسنس لقصنادات, ومنن الممونن حتنى ستند المرفنى  اجراءأثتاء أو بعد 

يتم الترويم سقنى أخن  و تتبيه لقبقعوم  بواسرة المسحة. سقى الةشع بعد تتةس قسرم أ اللاسرفيين الحصول
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ة بالأسراض و العلامات الت  تخقن  الحاجنة   قاسم2قصة تةصيقية سن الوفع الرسوم, ويتفمن ي الجدول 

تةناء المتناس   بصنور  توسينة لمميند منن العنلاج الموثنف بالصنادات وون لك لقعنلاج  الةيميناس , والقجنوء للا

ستد مرفنى التقينف الويسن   فنان  اماهة المةرماتوتظراً لتةص .لقحصبة الألماتية و الشاهو  أمر جوهرم

الت ناب الرةولنة البناور  خاصنة فن  فتنرات الرةنس الحنار أو بوجنود  فتر ل اتماهة  الةموية خلا  لىهاتتتبا

معد  و أمعاء حاد قد يحد من تةاقم الحالة مع تصةية المخار من الرر  ال واسية. و ل ات السنبب يجنب البندء 

 بالعلاج الوريدم لقتجةاف باوراً.

الرئلالالالاو  عنلالالالاد المرضلالالالاى : الأعلالالالاراا و الع ملالالالاات التلالالالاي تترافلالالالال ملالالالا  تفلالالالااقم وضلالالالا  الخملالالالا  2الجلالالالادوا 

 المصابين بالتليف الكيسي:

 :الأعراا 

 .مياد  مد  السعال و تواتره 
 .مياد  اتتاج الةشع 
 .تبدل مظ ر الةشع 
 .مياد  قصر التةس 
 .تدت  درجة تحمل الج د 
 .تدت  الش ية 
 .الإحساس بمياد  اتحتةان ف  الصدر 

 :الع مات 

 .مياد  معدل التتةس 
 التتةس.استخدام العفلات المساسد  ف   
 . حاتت السحب الورب 
 . التبدتت ف  تتاسج فحص الصدر الإصواس 
  تننننندت  الةياسنننننات الخاصنننننة باختبنننننارات الوظيةنننننة الرسوينننننة و التننننن  تتماشنننننى منننننع المنننننرض

 الإتسدادم ف  الرري  ال واس .
 .الحمى و وثر  البيض 
 .خسار  الومن 
 .ظ ور ارتشاحات جديد  ف  الصور الشعاسية لقصدر 

لأرةال من خمج رسوم حاد بشول هجمات أو اتتان مممن متخةض الشد  بحيث تحمل امواتينة يعات  بعض ا

جة فيمياسية وباتستتشا  بصور  موثةة لمند  أسنبوسين أو لويسترب ستد أولسك الأرةال تربي   معاالترق , 

 .أش ر 3-2أوثر افافة الى استخدام الصادات سن رري  الوريد سقى تحو غير متورر أو ول 

يراً ما تظ ر مشاول سلاجية المتشنأ تتيجنة المعالجنة الدواسينة الموثةنة , ومراقبنة تقنك اتختلارنات يوتسنب وث

  .3أهمية وبير ي الجدول 
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 : اخت طات معالجة التليف الكيسي3الجدوا 

 العاما الاخت ط

 الإيبوبروفين التمف المعدم المعوم

 الأتميمات بجرسة سالية اتتسداد المعوم

 الستيروسيدات الةشرية يالج امية  سور الدمفرر 

 الستيروسيدات الةشرية يج امياً و استتشاقاً  تراجع التمو

 الأميتوغقيووميدات خقل الوظيةة الوقوية التبيب 

 البتسقيتات تصف الترويبية الت اب الوقية الخلال 

 الأميتوغقيووميدات تةص السمع, خقل وظيةة الدهقيم

المحيرننن  أو فنننمور العصنننب اسنننتلال الأسصننناب 
 البصرم أو وقي ما

 الوقورامةيتيوول يشور رويل الأمد 

 الأميتوغقيووميدات تةص موتميوم الدم

 الخلاصات المعثوقية يبجرسات وبير  جداً  ارتةاا حمض البول ف  الدم, التفي  الوولوت 

 المةشعات الحاوية سقى اليود السقعة

 السبيروتوتوتون التثدم

 8التتراسنننوقيتات يالمسنننتخدمة خنننلال السنننتوات الننن)  الميتاء أو تةص تتسجه اصرباغ
 الأولى من العمر 

 المعالجة الرئوية : 

 .هدف ا تتظيف الرر  ال واسية من المةرمات و السيرر  سقى الخمج

 :Inhalation therapyالمعالجة بالإنشاق 

السبيل التتةس  السةق , وساد  ما يتم  لك قبل اجنراء يقجأ الى المعالجة بالإر ا  لإيصال الأدوية و الماء الى 

 التمح بالوفعة الشدف  أو بعده.

أو  spacerيموننن ايصننال بعننض العوامننل والموسننعات الةصننبية باسننتخدام متشننةة  ات جرسننة مةاسننة مننع 

, و مننن المموننن ستنند المرفننى %  649-6400و محقننول مقحنن  بتسننبة يهننالننرسيس  بنندوت ا, محقننول الإر ا 

بصنور  بديقنة –يمون أو مةو آخر لبيتنا. albuterolيعاتون من ارتواسية الرر  ال واسية افافة ال)) ال ين 

 .اسراء الورومولين صوديوم سبر الأسقوب الساب  -أو وعامل مفاف
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 للصدر:  ةالمعالجة الفيزيائي

مترةن  منن الةونر  منع التنمح بالوفنعة, وتسنتمد مبررهنا ال مشنرواً تتفمن ه ه المعالجنةساد  قنرا الصندر 

الرنر  ال واسينة السنعال يتظنف الساسد  بأن 

الوبيننر  مننن المخننار, ومننا يحتاجننه تحننرك 

المةننرمات الموجننود  فنن  الرننر  ال واسيننة 

الصننوير  هننو اتهتننمامات التنن  تحنندث فنن  

أن معنندتت الجريننان المفيننرم  ا الصنندر, 

في نننا متننندن, ولقمعالجنننة الةيمياسينننة لقصننندر  

بين بالتقيف الويس  تد المصاأهمية خاصة س

ت فننن  الأت نننم يعننناتون منننن توننندس المةنننرم

الرننر  ال واسيننة الصننوير  حتننى قبننل بننندء 

 الأسراض بالظ ور.

ستد الأرةال الأوبر ستاً والمصابين  اي دم التوقف ست وفاسد  تتيجة القجوء ل  ه المعالجة ف  الحال, ت تظ ر

دم الوظيةنة الرسوينة فن  غفنون ثلاثنة أسنابيع تنر النىمتوسرة من تحندد جرينان ال نواء  الىبدرجة بسيرة 

المعالجننة الةيمياسيننة  اجننراءبتقننك المعالجننة, يسننترب رم فنن  تقننك الوظيةننة ستنند المباشننر  وحنندوث تحسننن فننو

أربع مرات يومياً, استماداً سقى شد  الخقل الموجود ف  الوظيةة الرسوية, ويتم التشجيع سقى  الىلقصدر مر  

وتتفننمن التوصننيات القجننوء  ةسننرم  بعنند أن يننتم ي تننمح   وننل شنندفة مننن الرسننة.المفيننر ال اجننراءالسننعال أو 

المتاورات المفيرينة الةسنرية  اجراء و الإرادمال لقتخقص من المخار وه  السع افافيةمساسد   لإجراءات

 تمارين تشرة. اتبااو المتظم المتورر  و التتةس

 المعالجة بالصادات :

ير حدوث التأ م المترقن  فن  ن شد  الخمج الموجود فمن الةصبات وتأخم الإقلالت دف ه ه المعالجة الى 

المعالجننة  الننى. تختقننف المعالجننة بالصننادات بننين تقننك  ات الأشننوار الةصننير  المتةرعننة لصنناد واحنند الرسننة

الصادات, وساد  ما توون الجرسة المستخدمة تعنادل فنعة  أو ثنلاث أفنعاف  نأوثر م أوالمستمر  بواحد 

 العادية. ا للاخماج ب ىالموصتقك 
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 :بالصادات عن طريق الفم ةالمعالج

تتفمن اتستربابات وجود أسراض ف  السبيل التتةس  و تحديد وجود الواستات الحية الممرفة ف  المروا 

من خلال التحسنس  -متى وان  لك مموتاً –المجرا  سقى المةرمات التتةسية, و يجب أن يتم اختيار الصادات 

جاج.تتفمن قاسمة الواستات الحية المج رية الشاسعة: العتةودية الم هبنة و المسنتدمية التملينة لقصادات ف  الم

 غير المتمرة والماسةة المتجارية.

أسبوسين أو أوثنر و يوصنى سناد  بنالقجوء لقجرسنة الةصنوة و ت يتصنح بالإسرناء  ةتبقغ مد  شور المعالج

ستنات الحيننة المج ريننة لترنوير المةاومننة تجاه ننا.تعتبر المسنتمر لجرسننات متدتينة مننن الصنناد تظنراً لميننل الوا

الويتوليتات الصنادات الوحيند  الواسنعة التنأثير سنن ررين  الةنم تجناه خمنج الماسةنة و يميمهنا سنرسة ظ نور 

حندوث الخمنج بنالمةرور  أو بالمتندثر  ممنا يةندم مبنرراً تسنتخدام الماوروليندات  توثين المةاومة تجاه ا. تم 

 ستدما تشتد ورأ  الأسراض.سقى أساس تجريب  

 المعالجة بالصادات عن طريق الوريد:

يسننترب اسرنناء الصننادات سبننر الورينند لقمننريض النن م يعننات  مننن أسننراض و سلامننات ت تتحسننن رغننم 

الإجراءات المشدد  ف  المتمل, و تتم المباشر  بتقك المعالجة ساد  ف  المستشةى. و يتصح ساد  بتمديد فتر  

 .وماً سقى الأقل رغم حدوث التحسن ستد الوثير من المرفى ف  غفون سبعة أيام  ي10العلاج حتى ي

  ساسات, و بعد أن يتم تحديد المسنتويات الدموينة, يجنب تعنديل الجرسنة 8ول يتعرى الجرسة البدسية مرقاً 

تويات مقغ/ل  فيما يجب الحةاظ سقى المس 16الى ياليومية الوقية, و المةفل أن يصل المستوة ال روم ل ا 

  مقنغ / ل سقنى الأقنل للإقنلال النى أدتنى حند ممونن منن خرنر حندوث السنمية السنمعية و 2الدتيا أوثر منن ي

 السمية الوقوية.

يجب أخ  الرشاشية الدختاء أو المتةررات أو الواستات الحية الأخرة غير المعتاد  ف  الحسبان ا ا لنم يظ نر 

 .اترتواسية ف  الرر  ال واسية أو الخمج بالةيروسات المرفى تحستاً, و و لك التةوير بةصور الةقب أو

 المعالجة بموسعات القصبات:

الردود ف  الررين  ال نواس , و يحندث  لنك  داديعات  الوثير من الأرةال المصابين بالتقيف الويس  من اتتس

 ف  بعض الأحيان مع الربو الصريح أو داء الرشاشيات الرسوم الةصب  الحاد.
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%  أو أوثننر بعنند استتشننا  الموسننع 10تسننداد الننردود تحسننن معنندتت الجريننان بمةنندار ييننوح  بوجننود ات

بيتننا بواسننرة الإر ا , و العنناملان  -الةصننب , و قنند تتفننمن المعالجننة اسننتخدام مةقنندات الةعننل الأدريتنناليت 

 ات أن تأثيرات مننا الج اميننة غيننر Ipratropium hydrochlorideالبننديلان همننا الورومننولين و ال)نن) 

 مدروسة بصور  وامقة.

 العوامل المضادة للإلتهاب:

ر  ال واسينة رنالرشاشيات الرسوم الةصنب  الأرجن  و ارتواسنية ال ءتةيد الستيروسيات الةشرية ف  معالجة دا

 الشديد و المصادف أحياتاً ستد الأرةال المصابين بالتقيف الويس .

بحيث يتم الوصنول لتراوينم  روينة فن  المصنل  تبين أن اسراء الإيبوبروفين بصور  مممتة يبجرسة معدلة

  ستوات, وةيل ب براء مسير  ترق  المرض, و بصنور  خاصنة 0مقغ /مل  سقى مدة ي 166-06مةدارها 

ستند المرفنى صنوار السنن النن ين يعناتون منن المنرض الرسنوم البسننير الدرجنة, و يجندر بالن ور أن الآثننار 

 للالت اب ققيقة التوارد الى حد ما. الجاتبية للأدوية غير الستيروسيدية المفاد 

 التنظير الداخلي و الغسل:

الرر  ال واسية المسدود  أحياتاً سقى مص المةرمات الةصنب  أو الوسنل, خاصنة فن  حناتت تشتمل معالجة 

اتتخماص أو وجود احتشار مخارات , و قد يتم اجراء الوسل الةصب  الرسوم سبر تةرير المحقنول المقحن  

. يمون أيفاً تةرير الصادات يو ه  ساد  الجتتاميسنين المرنلحال لقمخار سبر المتظار الةصب  أو العامل ا

سقنى فنمن أأو التوبراميسين  مباشر  ستند اجنراء الوسنل و هن ا ين من يبصنور  سنابر   وصنول ا بتراوينم 

سقنى الحصنول الوصول الي ا باتباا الرري  الوريدم, و ليس هتالنك منن دلينل الةصبات من تقك الت  يمون 

 سقى فاسد  داسمة من تورار اجراء التتظير الداخق  أو الوسل.

 المقشعات:

معوتنة  ات فعالينة فيمنا يخنص  guaiphenesinت تةدم الأدوية الج امية وتقك الحاوية سقى اليود و ال)) 

 امالة المةرمات من السبيل التتةس .
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 معالجة الاختلاطات الرئوية:

 :الانخماص

جنة ال جومينة سبنر الوريند بالصنادات الوريدينة منع ميناد  لقمعال يقجأ

ف  حنال سندم ينة منع التروينم سقنى الةنص المصناب.المعالجة الةيمياس

  أيام, قند يسنترب اتبناا المعالجنة الموثةنة 7-0ظ ور تحسن خلال ي

المسنننتمر  فننن  المتنننمل بنننالتظر لإمواتينننة أن تسنننتور  سمقينننة شنننةاء 

تتخماص المستمر تسرفنياً, ااتتخماص أسابيع أو أش ر.قد يوون 

و يجب أخ  مسألة استسصال الةص بعين اتستبار ا ا لم يستعد الةص 

اتتشاره يامتداده  و استمرت معاتا  المنريض منن صنعوبات متةاقمنة 

 تتيجة الحمى و الة م و السعال المستبرن المستمر.

 نفث الدم:

. يتبو  أت يبعث حندوث تةنث الندم أقنل منن  الجدار الةصبيعوس تةث الدم حدوث تلول تاجم سن الخمج ف  

ته, ويعتبر ن تةث الدم مستمراً أويش د تمايداً ف  شدو.يسترب الةبول ف  المشةى ستدما يومل سقى ال قع 26

ة سناسة,حال 20  مل من الدم أو اوثر ف  غفون 206م يعرف بفياا وق  مةداره ي تةث الدم الوتق  وال 

سناسة سقنى  20-12حتنى منرور  المعالجة الةيمياسية لقصدر ايةاف.يتم ساد  رتادر  ف  العةد الأول من العم

لقمرفنى ستندما   kالةيتنامين اسرناءآخر هجمة لقتمف ومن ثم تعاد المباشر  ب ا بصور  تدريجية, ويتبو  

  هامجة لتةل الدم ما لم يون هتاك هبور ف  الفور أو اتخةاض ا. ليس هتاك حيوون ممن البروترومبين شا اً 

 ف  ال يماتووريت. 

 استرواح الصدر :

% منن الأرةنال و المنراهةين, لوتنه يصنادف أوثنر ستند المرفنى 1واح الصدر ستد أقنل منن ريصادف است 

فن  الصندر و الوتنف أو الأوبر ستاً وقد يوون م دداً لقحيا . قد توون الحالة ت سرفية لوت ا تسب  غالباً بألم 

 ا وان استرواح الصدر ف  المشةى ويوفع تحت المراقبة ا ول المريضقصر ف  التةس أو بتةث الدم. يتم قب

فيسنتدس    % أو المنوتر ي الواقنع تحنت فنور 16% , أما اتسنترواح الن م يميند سنن  16-0أصور من 



 20 

 الةبنول, ويرفنع أتبنوب بفنع الصندر فن  أقنرب وقنت . يتم اسراء الصادات سبنر الوريند ستندمعالجة ساجقة

 تحريك المريض واجراء التةجير الوامل بالوفعة.ممون , ويمون بعد  لك 

 القصور التنفسي الحاد:

ستد المرفى المصنابين بالدرجنة البسنيرة النى المعتدلنة منن المنرض ما يحدث الةصور التتةس  الحاد  تادراً 

الرسوم,ويوون تاجمناً سناد  سنن المنرض الةيروسن  الشنديد والتملنة الوافند . تسنترب المعالجنة الموثةنة ستند 

 النىPO2)ن)الى حالت م السابةة. يحتاج الأمر الى الأووسجين لرفنع ال سودت متء المرفى تظراً تمواتية ه 

مقم مسبةن  افنافة النى اتر ا  والتنمح بالوفنعة والمعالجنة بالصنادات سبنر الوريند, وقند  06 ))رقم يةو  ال

أو استخدام ت فمن الرغامية جوء لمساسد  الت وية, وقد يوون مص المةرماقالى ال المرتةعPco2يستدس  

ويجنب تةنديم  متظار الةصبات فرورياً ويمون تورار  لك يومياً وقد يحدث قصور الجاتب الأيمن من الةقب

ن الشةاء بريساً ساد  ويجب اتستمرار بالمعالجة الموثةنة بالصنادات سبنر الوريند والتنمح المعالجة فوراً, يوو

 ض الى ما وان سقيه قبل اتصابة.بعد سود  المري أسبوا 2-1بالوفعة لمد  

 القصور التنفسي المزمن:

يتت   التردم البرن ء لوظيةنة الرسنة بحندوث الةصنور التتةسن  المممن,وأوثنر مايحندث  لنك ستند المرفنى 

المرفننى باسرنناء الأوسننجين  و الجريننان المتنندت   يسننتةيدرغم مننن امواتيننة حدوثننه بننأم سمننر. بننالالو ننول 

 ي        قصور الجاتب الأيمن من الةقبلتةادم  مقممسب  أو أوثر00شريات  الى ال Po2الشريات  بوية رفع 

هم سقى وارد متدتيمن المقح واسراس م المدرات. و وثيراً ما يلاحظ الألم المنممن  ويجب ابةا  الةقب الرسوم

دام الحوننيم ت ايننة الحيننا  ويسننتجيب غالبنناً للاسننتخ  ي الصننداا, ألننم الصنندر ألننم الننبرن, ألننم الرننرف  و لننك فنن

يعتبر مرا الرسة خياراً سلاجياً ستد سدد متمايد من المرفى  ال ين وما  لقمسوتات بما ف   لك المورفيتات.

 يعاتون من المرض الرسوم ف  مرحقته الت اسية. 

 المعالجة التغذوية:

هفم % من المرفى من فياا وامل ف  وظيةة المعثوقة الخارجية اتفرام ومن 96ت  ما يصل الى ايع

 غير واف لقدسم والبروتيتات, وهم يحتاجون الى تعديل ف  الةوت واسافة اتتميم المعثوق  والةيتاميتات.
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 معالجة الاختلاطات المعوية:

 العلوص الناجم عن العقي: 

أتة  معدم بوية مص المةرمات, وما تنتم  أتبوبيوفع , ستدما يوون هتالك شك بالعقوص التاجم سن العة 

ر لقماد  المحدثنة مف  بعض الحاتت, مع حدوث ج (gastrografin)حةن  اسراءع, ي دم اماهة الرفي

دام هن ا المحقنول خلقتباين باتجاه القةاسة , الى مرور سداد  العة  و التخقص من حالة اتتسداد. يستدس  اسنت

ةال ال ين يةشنل المةرر التوتر توخ  الح ر, وتعويض ما تتم خسارته من الماء فمن اتمعاء, ويحتاج الأر

لندي م تربي  ه ا اتجنراء  يتجحستد الأرةال ال ين الإت ار ه ا اتجراء ستدهم الى المداخقة الجراحية. يوون 

رفى اتخرين, وتتم معالجة اترةنال الن ين يعناتون منن العقنوص بسنبب العةن  سقنى للات ار ستد الم مشاب اً 

 .عر ات م مصابين بالتقيف الويس  حتى اجراء اختبار ال

 ي موافسة العقوص بسبب العة   والأسباب الأخرة للالم البرت  : متلازمة الامعاء القاصية

تننتم  ,وأحياتاً مننن المرفننى%  0-2ستنند  الأسننور  تتونندس منناد  غاسريننة بننالجمء اتتت نناس  مننن القةنناسة  وفنن

شننير اتخةننا  فنن  ومننا يوصننى أيفنناً بمينناد  وارد السننواسل. ي, المقيتننات ومرريننات البننرام ب سرنناءميادت ننا 

التخقص من الأسراض الى الحاجة لوسل اتمعاء بومية وبير  منن المحقنول المقحن  المتنوامن الحناوم سقنى 

المعدم, ويمون أن توون  الأتة مأخو اً سن رري  الةم أو بواسرة الأتبوب  polyethyleneglycol))ال

وميات وبينر  منن السنواسل سنن ررين   اسراءمتشارك مع (gastrografin)))هتاك فاسد  سلاجية لحةتة ال

التةرية  اتتولاف واتتةتال. يحدث اتتونلاف  الوريد ستدما يوون هتاك اتسداد تام, وقد يدرج ف  التشخيص

,وف  (gastrografin))) قيوم أو يومين ويمون تدبيره بحةتة الامساوثر قصة اوال م يوون لةاسةياً وولوتياً 

وقد يوون حدوث ال جمات المتورر  من ,يحتاج الأمر لةتح البرن,ردأو اتةتاتً تتولاف غير قابل لقان اوحال 

 اتتولاف استرباباً تستسصال الأسور.

و بندون خنراج حنول الماسند , بنألم برتن  متنردد أو مع أقد تتظاهر حالة اتلت اب المممن ف  الماسد  الدودية 

لت نناب في ننا وتشننول قرحننة فنن  ا ب حننداث مسننتمر.ويبدو أن تةننص دارسننات الحمننض فنن  اتثتنن  سشننرم وةيننل

 .ر الصةراوم ستد بعض المرفى الأوبر ستاً مستد بعض الأرةال,ويشاهد الجغشاس ا 
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 ر المعدي المريئي: زالج

ر المعدم المريس  المرف  أمراً تادراً تظراً لوجود سد  سوامل من شأت ا رفع الفور مت يعتبر حدوث الج

صور  ثاتوينة  ب,وقد ي دي لك لتةاقم المرض الرسوم واتسداد الرر  ال واسيةفمن البرن.بما ف   لك السعال 

للاميم اتتعواس  واتستتشا  المتونرر. يجنب أخن  المعالجنة بوافنة جواتب نا بنالةوت و بالوفنعة وبالأدوينة, 

ار  بعين اتستبار,ويتظر الى مةويات الةعنل الونوليت  سقنى ات نا مفناد اسنترباب تت نا تميند اتفنرام المخن

وحننندوث مصننناسب مترقينننة فننن  سمقينننة التنننتةس. يمونننن أن يسننناسد فننن  اقنننلال افنننرام الحمنننض المعننندم, 

 .هو العامل اتوثر فعالية omeprazole))الوي

 تدلي المستقيم :

يحننندث هننن ا اتمنننر سقنننى تحنننو متونننرر ستننند الرفنننع المصنننابين بنننالتقيف الويسننن  وهنننو أقنننل شنننيوساً ستننند 

 قى صقة باتس ال الدهت  وسوء التو ية وتورر السعال.الأرةال الأوبر ستاً, ويوون ساد  س

يمونننن لقفنننور القرينننف اليننندوم اسننناد  المسنننتةيم المتننندل  النننى مواتنننه, منننع ونننون المنننريض بالوفنننعية 

الروبيننننة الصنننندرية, وربمننننا يسنننناسد التننننروين هتننننا, ويموننننن لننننف الننننوروين بشننننول موقنننن  متعنننناً لحنننندوث 

ء المعالجنننة بتعنننويض الأتنننميم المعثوقننن  سقنننى تحنننو يسننناهم فننن  تحةيننن  الشنننةاالرجنننوا السنننريع لقمستةيم.

فننن  الةنننوت والسنننيرر  سقنننى الخمنننج الرسنننوم,وف  بعنننض وننناف واتقنننلال منننن الدسنننم والأغ ينننة الخشنننتة 

 الحاتت يستمر تواجد تدل  المستةيم ستد الرةل مما يحيج لقمداخقة الجراحية.

 التهاب المعثكلة: 

قد ي هب لحدوث الت اب المعثوقة تتاول الوجباتالدسمة أو المعالجة بالتتراسنوقين.قد تبةنى مسنتويات اتمنيلام 

 ن الممن.والقيبام ف  المصل مرتةعة لةترات رويقة م

 فرط سكر الدم: 

عةاً من اتمنراض فنفنتوون البداية ساد  بعد العةد اتول من الحيا , وتادراً ما يحدث الحماض الويتوت . يت

ف  افرام اتتسولين ومةاومة له ف  تةس الوقت. وت تتم سناد  معالجنة سندم تحمنل السنور منالم يوجند فنياا 

سقنى الأقنل, ويباشنر  الدم الوقووومم مر  واحند  سنتوياً  ويات خفابتسلقوقوووم ف  البول وتجب متابعة م

  لقعوامنل وقند تونون هتالنك وةناء بيقة سورية مستمر  افافة النى الأسنراض, بالعلاج بالأتسولين ستد وجود

الخاففة لقسور سن رري  الةم والت  منن شنأت ا اقنلال المةاومنة تجناه الأتسنولين. ومنا يجعنل النتحوم الندقي  
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أمراً صعباً, قصور المعثوقة خارجية اتفرام وسوء اتمتصاص الموجود, يمون بالةوت لحالة فرر سور الدم

 ثر سقباً سقى اتت ار.لترور ارتةاا حاسم ف  سور الدم أن ي 

 المعالجات الأخرى:

 السليلات الأنفية: 

% من المرفى المصنابين بنالتقيف الويسن , وهن  أوثنر اتتشناراً فن  26-10تصادف السقيلات الأتةية ستد 

العةد الثنات  منن الحينا . قند يةندم اسرناء السنتيروسيدات الةشنرية موفنعياً وون لك مفنادات اتحتةنان الأتةينة 

ستندما تسند راً ويلاحنظ اتسناا فن  جسنر الأتنف من الأسراض. قد يصبح ثر الأتف أمراً مسنتم بعض الراحة

أو  ا جراحياً, وقد تعود لقظ نور حناتً السقيلات الرري  ال واس  الأتة  بصور  تامة, وهتا يسترب استسصال 

 ى ستوات. بعد فتر  خالية من الأسراض تتراوحبين أش ر ال

 الجراحة: 

داخلات الجراحية الصورة بما ف   لك  اتجنراءات السنتية تحنت التخندير الموفنع  ا ا يجب أن تجرة الم

و الممتنام  تحمنل التخندير العنام دون القجنوء الجيند  أ ةلنة الرسوينوان  لنك مموتناً ويمونن لقمرفنى  وم الحا

الشنديد  منن يتحسن ال ين يعاتون من الدرجة المتوسرة أو  مشدد  فيما يخص الرسة قبل الجراحة.لإجراءات 

أسبوا منن المعالجنة الموثةنة بالصنادات قبنل الجراحنة,ا ا ونان تحةين   2-1الخمج الرسوم ساد  ف  غفون 

 لننك مموننن يباشننر بالصننادات سبننر الورينند حالمننا يعننرف بننأن هتالننك حاجننة لخفننوا المننريض لجراحننة 

ه يةيند القجنوء لمنص ر  بنوبرة.يتوجب اتقلال من ممن التعرض لقتخديرالى أدتى حند ممونن, وبعند المباشن

غننامى ويجننب أن يعنناد مننر  ثاتيننة ستنند اتتت نناء مننن الجراحننة, ويحتنناج المرفننى  وم اتصننابة مةننرمات الر

 حة مباشر .لمساسد  ف  الةتر  التالية لقجراقد يحتاجون الى اوالشديد  الى مراقبة غامات الدم 

منن  سناسة سناد  20ممونن خنلال أقنرب وقنت يتبو  تشجيع السعال وتربي  معالجنات التنمح بالوفنعة فن  

يومناً بعند الجراحنة سنن  10-7الجراحة الوبرة, والتسوين الواف  أمر هنام. ينتم اتسنتمرار بالصنادات لمند  

ر و التنتةس الشنديد , ويتظنر النى التحنرك المبونرري  الوريد, ستد أولسك ال ين يعاتون من اتصابة الرسوية 

 .لعمي  بصور  متةرعة بعين اتهتماما
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 اسننننترواح الصنننندر أو استسصننننال الةننننص ل أتبننننوب الصنننندر بعنننند بفننننع الصنننندر المةتننننوح لمعالجننننةيشننننو

وقنننت ممونننن بحينننث يمونننن س  الأوبنننر فننن  وجنننه المعالجنننة الرسوينننة الةعالنننة ويجنننب رفعنننه فننن  أقنننرب االعننن

 الةيام بالتمح من خلال الوفعة بصور  وامقة.

 ذار:ـالان

م منننن التحسنننن الننندراماتيو  الننن م استنننرة البةينننا يبةنننى التقينننف الويسننن  مرفننناً محننندداً لقعمنننر, سقنننى النننرغ

سننننتة المافننننية. أحياتنننناً يمننننوت الرفننننع  وم مننننرض الرسننننة الشننننديد, لوننننن معظننننم  06-36 )نننن)الفنننن  

ى فتننننر  المراهةننننة أو المرفننننى يتجننننون مننننن هنننن ه الةتننننر  ويتمتعننننون بوفننننع صننننح  جينننند تسننننبياً حتنننن

ترقنننن  البرنننن ء باحننننداث تاحيننننة اخننننرة , قنننند يتت نننن  المرنننناف بننننالمرض الرسننننوم  م الالو ولننننة. مننننن 

سامنناً , والبةيننا ستنند  36اساقننات تيموننن تجاهق ننا, وتشننير اتحصنناءات الننى وننون فتننر  الحيننا  الوسننرية 

 تاث لأسباب ليست جقية بعد.ال وور أففل الى حد ما مت ا ستد ات
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 التصوير الشعاعي للتليف الكيسي

 الجهاز التنفسي:

 CXRصورة الصدر البسيطة 

 مننننة اصننننبع الةةننننام  سلاGloved Finger سنننندادات = 

مخارينننة ياتحشنننار المخنننار فننن  الةصنننبات المتوسنننعة  خنننلال 

 الش ر الأول من الحيا .

  اتخماصنننات تحنننت قرعية/قرعية/فصنننية منننع سنننيرر  اصنننابة

 %12الةص العقوم الأيمن 

   مننننن 122توسننننع قصننننب  اسروات /ويسنننن  مترقنننن ي فنننن %

غاميننننة,  سننننويات سنننناسقة ±أشنننن ر  5المرفننننى بعنننند سمننننر 

 تتيجة اتتسداد المخار  المرول وال م يرجح حدوثه ف  الةصوص العقوية.

 

 . وثافات جاتب سرية خرية + ارتشاح حول قصب 

  فنننرر  تمننندد ي اتتةننناخ  لقرسنننة معمنننم/ بننن رم محيرننن  ثننناتوم

تتمينناح ال ننواء الجنناتب  باتجنناه الرننر  ال واسيننة الموقةننة مننع 

 احتباس هواس .

 استلال سةد لمةية سرية. 

 . فخامة الشرايين الرسوية يفرر توتر شريات  رسوم 

  الت ننناب رسنننوم موفنننع  تننناوسي يبننندأ بالعتةودينننات الم هبنننة

/ ال يمننننننوفيقس اتةقننننننوتما و المسننننننتدميات التمليننننننة  ويعةبننننننه 

 المواسف المتجارية.

   داء الرشاشيات الةصب  الرسوم الأرج  يمع توسع قصب  + اتحشار مخار 

 Computed Tomography CTالطبقي المحوري 

 .  توسع قصب  اسروات  يدوال  / ويس 

 . تسمك حول قصب 

   15ويسة توسع قصب  ي=قصبة تةود مباشر  الى مترةة ويسية  ف.% 
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  32ويسات خلالية% 

   فةاسنننة تةاخينننة ي=حينننم هنننواس  محيرننن  منننع اتصنننال جتبننن  روينننل +دون اتصنننال بالةصنننبة   فننن

12.% 

 .تةاخ حول حاجمم 

  تمو ج متةرا  ±أتبوبيةسدادات مخارية ي= بتى 

  وثافات ي اتخماصات قرعية / تحت قرعية 

 

 , سدم وجود 1توسع قصب : قصبة متوسعة ف  محير الرسةي -: صور  ش يةيةياليسرة   Aالصور  ي

  , و قرر لمعة الةصبة أوبر من قرر الشريان الرسوم المراف .2استدقا  ف  لمعة الةصبةي

  .1 , و سداد  مخارية مرومية ي0تسمك جدر الرر  ال واسية ي-ية: صور  ش يةياليمتى   Bالصور  ي

 

 , و مترةة توثف 5سداد  مخارية ف  الرر  ال واسية المحيرية الصوير  ي - : صور  ش يةيةCالصور  ي

  .5رسوم ي
  .8ي -تروية موماييوية– : صور  مفيرية تظ ر متار  احتباس هواس  Dالصور  ي
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 %(:58-09) (Gastrointestinal tract)السبيل الهضمي 

 .امساك مممن, فشل تمو 

   بسبب اترتخاء العابر لقمعصر  25-21ي مريئي –قلس معد : %

 المريسية السةقية.

  متلاممة السداد  العةوية(Meconium Plug Syndrome) :أشيع 21ي : %

 سبب للاتسداد الوولوت  ستد الرفع.

 المتلاممة 05-11-12ي صيمت زمة انسداد الأمعاء الدقيقة القا =  %

 الموافسة لقعقوص العةوم يستد الأرةال الأوبر ستاً/ البالوين الشباب .

 اتستقةاء بوفعية برن صور . الةاص  الأمعاء اتسداد الصور  المجاور  العقوية تظ ر متلاممة

 لمعويةا والعرة البرن من الأيمن الجاتب ف  مظ رفةاسات مع بالبرام الأمعاء امتلاء تظ ر

 .المتوسعة الدقيةة

  العلوص العقو(Meconium Ileus) وقت الوتد  :15-12ي % 

 التظاهر  السريرية الأبور لقتقيف الويس .
 سرة مع اتسداداً  تظ ر اتستقةاء بوفعية صور  .العةوم ف  الصور  الوسرى تشاهد العقوص

 .اليمتى يةالحرقة الحةر  ف  الصابون فةاسة مظ ر و متوسعة متعدد  معوية

 اعت ا الكولون المليّف(Fibrosing Colonopathy) تفي  الوولون=

 الأيمن مع قِصَر روتت  تتيجة موملات القيبام سالية الجرسة.

 .تسمك سةيدم ف  ثتيات مخارية العةج 

  توسع معمم خةيف ف  الأمعاء الدقيةة مع تشوّه معمم + تسمك ف  الثتيات

 ون + المستةيم .المخارية يأحياتاً يصيب الوول

 الكولون الصغير(Microcolon) وولون  و رول ربيع  لون قرره :

 يالصور  المجاور  السةقية .صوير 

 . وولون وبير متوسع مبةّع يبسبب البرام الجاف الوتق  المحتبس 

  تهوّ  معو(Pneumatosis Intestinalis) 1ف  الوولون ي. % 

 يتحول الى صاسم   تصوّم الكولون(Jejunization of Colon) تصبح مخارية الوولون خشتة :

 مةررة التصتع.

 .داء كرون 

 .التهاب الزائدة 
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 انسداا المستقيم(Rectal Prolapse)ستوات ستد المرفى غير 3  ش ور و ي5: بين سمر ي  

 % .23-18المعالجين ي

 اتختلارات:

 12اتثةاب معدم معوم مع الت اب بريتوان سةوم ي. % 

 يد .اتتةتال الةرع البع 

 .رت  الأمعاء 

 1  ستوات ي12اتولاف الأمعاء بعمر وسر  ي. % 

 الكبد:

 بسبب سوء اتمتصاص غير المعالج, العوم الو اس , سوء الوظيةة الوبدية, 32تشحم وبدم ي : %

 الأدوية ي=التظاهر  البدسية ستد الرفع .

 ة المتحشر :%  بسبب الصةراء السميو12-1%  / متعدد الةصوص ي02تشمع صةراوم موفّع ي 

 .سلامات فرر توتر وريد الباب ف  الشول متعدد الةصوص 

  من مرفى التشمع الصةراوم  + فخامة وبدية رحالية.1فرر توتر وريد الباب يستد % 

 الشجرة الصفراوية:

 : ويسات محتوية سقى المخار ف  جدار المرار .نسيجياً 

  روود  صةراوية يثاتوية تتسدادCBD.  

 3,5م يأسراض لداء مرار. % 

 33رين مرارمي. % 

 حصيات وولسترولية ف  معظم الأحيان.20-12تحص  صةراوم ي : % 

 .فةدان المةوية المرارية 

   مرار  صوير(Micro GB). 

 . تسمك ترابية  ف  جدار المرار 

 . ويسات تحت ظ ارية ف  جدار المرار 

 .رت /تفي  الةتا  المرارية 
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 البنكرياس:

تسداد الأقتية البتورياسية بسبب المةرمات المتسموة ي=سدادات بروتيتية  وتتيجة : االفيزيولوجيا المرضية

 لقترسب التسب  لقبروتيتات غير المتحقةّ.

  اس ال دهت  + سوء امتصاص + سدم تحمّل الدسم بسبب قصور الوظيةة البتورياسية خارجية الإفرام

% من 08م يتتأثر فةر بعد تفرر % , دون تأثر الوظيةة البتورياسية داخقية الإفرا02-82ف  ي

 البتورياس .

o  < 32التقيف الويس  هو أشيع سبب لةصور الوظيةة البتورياسية خارجية الإفرام ستد المرفى 

 ستة من العمر.

 .ألم برت , تربل برن, فشل تمو 

 ستد 13% ستد الأرةال, و 1داء سورم يثاتوم لتقيف البتورياس  يمداد حدوثه مع التةدم بالعمر ي %

 البالوين :

 12-32سدم تحمّل غقوووم ستد ي. % 

 يحتاجون لقعلاج بالأتسولين.2-1ي  % 

 .الت اب بتورياس حاد 

 . فمور بتورياس  معمم بدون استبدال شحم 

 122-52ارتةاا معمم ف  صدوية البتورياس ي/  فخامة تشحمية وا بة ف  البتورياس. % 

 122-الى  02-استبدال شحم  وامل أو جمس  ي HU.  

 لت اب بتورياس مممن توقس .ا 

  تويّس البتورياس(Pancreatic Cystosis) مم تستبدل 1-3: ويسات مج رية أو صوير جداّ ي  

   سم.12التسيج البتورياس  يو هو الأشيع , و أحياتاً توون وبير  حتى ي

 الجمجمة:

 .الت اب جيوب مع توثف الجيوب الةوية و الوربالية و الوتدية جيد  الترور 

 يوب الجب ية توون تاقصة التصتّع.الج 

 الإيكو أثناء الحمل:

  من الأجتة المصابين بالتقيف الويس  .52-52ارتةاا صدوية الأمعاء يتشاهد ستد ما يةارب % 
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دور الربة  المحورم ف  تةييم  

التقيف الويس  الرسوم ستد 

 الأرةال

Role of CT in assessment of Lung 

involvement with Cystic Fibrosis in children. 
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 خلفية البحث و أهميته : ❶

 يعتبر التقيف الويس  أشيع مرض وراث  م دد لقحيا  ستد البيض. 

ه  السبب الرسيس   –بما في ا الداء الرسوم المممن الساد و الحاصر  -وتعتبر اتختلارات الرسوية 

يات, و ه  تترور ورد فعل سقى اتتتاتات و اتلت ابات المستمر  ستد ه تء لقمرافة و الوف

 .  2, 1يالمراجع المرفى

وب دف تةييم الحالة الرسوية ستد مرفى التقيف الويس , تستعمل سد  اجراءات تشخيصية مثل : صور  

 الصدر البسيرة, مرا الةشع, اختبارات وظاسف الرسة و غير  لك .

ه ه الرر  المستعمقة بشول شاسع غير قادر  سقى أن تحدد بدقة التبدتت الشوقية الحاصقة ات أن أيا  من 

 فمن الرسة والت  تعد المعيار الأوثر تتب ا  بالمرض ستد مراقبة الحالة الرسوية.

وقد أشارت العديد من الدراسات الى الأففقية الت  يمتقو ا الربة  المحورم سقى صور  الصدر البسيرة 

 . 5,5,1,3,2يالمراجع ديد التبدتت الشوقية ستد تةييم أمراض رسوية مختقةة خاصة  المممتة مت اف  تح

ورغم  لك التةو  ال م يمقوه الربة  المحورم, ات أن صور  الصدر البسيرة بةيت الوسيقة التصويرية 

ل أتظمة جمع التةار الأساسية ستد متابعة مرفى التقيف الويس , و ظقت التةارير الت  تتحدث سن استعما

المرتوم  سقى الربة  المحورم ف  مرفى التقيف الويس  محدود   سقى سدد ققيل من المرفى, وما أت ا 

 .  5يالمرجع لم تروم بشول واف سقى تأثير العمر سقى الش و ات المشاهد  بالتصوير الربة  المحورم

 أهداف البحث : ❷

A. صوير الربة  المحورم ف  تةييم الحالة الرسوية ستد اختبار تظام جمع تةار موسع مستتد سقى الت

 الأرةال المصابين بالتقيف الويس .

B. .دراسة العلاقة بين سمر المريض والش و ات المشاهد  سقى الربة  المحورم 

C.  اجراء مةارتة بين تظام جمع التةار المستتد سقى الربة  المحورم من ج ة ,والمشعرات غير

 لة السريرية, اختبارات وظاسف الرسة  لقحالة الرسوية من ج ة أخرة .التصويرية يمتفمتة  : الحا

 : فرضية البحث 

ان أتظمة جمع التةار المستتد  سقى التصوير الربة  المحورم لقصدر و المستعمقة ف  تةييم الإصابة 

يرية الرسوية ستد الأرةال المصابين بالتقيف الويس  ه  رريةة أوثر مصداقية من المشعرات غير التصو

 يالحالة السريرية و اختبارات وظاسف الرسة  ف  مراقبة ترق  المرض مع تةدم العمر .
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 تصميم البحث وطرائقه : ❸

, توفع في ا الةياسات سقى مدة فتر  (Observational)لحاتت سريرية, معتمد  سقى المشاهد  دراسة 

ل المراجعين لمشةى الأرةال تجرة سقى الأرةا ,(Prospective)مستةبقية,(Longitudinal)ممتية 

بواسرة تحقيل شوارد العر ,  مسبةا  الجامع  بدمش , و ال ين يوون تشخيص التقيف الويس  مثبتا  لدي م

 :حيث تتم الدراسة وف  الخروات التالية 

و لك ب دف تةييم تأثير العمر سقى  –ف  الخرو  الأولى يتم تةسيم المرفى الى ثلاثة مجموسات سمرية  .1

 وف  ما يق  : –لمرض حالة ا

a   ستوات . 1 – 2المجموسة الأولى : من 

b   ستوات . 12 – 5المجموسة الثاتية : من 

c  : ستوات . 12 ˂المجموسة الثالثة 

لجميع المرفى, ثم يتم دراسة  (CT)تتفمن الخرو   الثاتية اجراء تصوير ربة  محورم حقموت    .2

 CT(CT-Scoringتظام جمع التةار الخاص بال)  الصور المجرا  و تعرى الحالة المدروسة تصتيةا  وف 

System). 

للأرةال ال ين تتواف  تتفمن الخرو   الثالثة اجراء الةحوصات السريرية و دراسة الحالة العامة  .3

, ثم Shwachman – Kulczyckiبياتات م مع البياتات المرقوبة لحساب مجموا التةار حسب تظام 

 (Shwachman – Kulczycki Scoring System)  تعرى الحالة المدروسة تصتيةا  وف 

ةادرين سقى التعاون أثتاء ارات وظاسف الرسة فةر للأرةال الالخرو  الرابعة تتفمن اجراء اختب .0

 الةحص.

 يتم جمع جميع ه ه البياتات بواسرة استبيان مرف  ف  المقح  . .1

 : حجم العينة 

 مريض . 02 –  22         

 : مكان الدراسة 

 جامعة دمش  . –وقية الرب البشرم  –ى الأرةال الجامع  مشة       

 : مدة الدراسة 

 .2212/  1/  1ستة واحد  سقى الأقل مع تاريخ بدء مةترح       
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 تحليل البيانات : ❹

 .(Mean ± SD)اتحراف معيارم  ±يتم التعبير سن التتاسج برريةة : متوسر 

 مضامين البحث : ❺

 يتوقع من اجراء البحث :

يد سقى أن التصوير الربة  المحورم هو وسيقة أوثر مصداقية ف  مراقبة ترق  الإصابة الرسوية التأو

بالتقيف الويس  ستد الأرةال, من الوساسل غير التصويرية يالحالة السريرية, اختبارات وظاسف الرسة  , و 

ن توسية حيا  الرةل بالتال  ف  ا يحسن من رر  معالجة المرض وبالتال  يميد من معدتت البةيا ويحس

 المصاب .

 الاعتبارات الأخلاقية : ❻

بما أن مرفى التقيف الويس  يخفعون أثتاء متابعات م المستمر  لقمرض الى الوثير من الإجراءات 

التصويرية ل ا يجب الأخ  بعين اتستبار اجراء تصوير الربة  المحورم بتةتية تخةض جرسة التعرض 

, بحيث تظ ر الصور  التاتجة  التةاصيل المرقوبة ف  الدراسة وما لو واتت الشعاس  الى أقل مستوة مةيد

 التوتيك المجرة هو بجرسة تعرض شعاس  مرتةعة .

أما بالتسبة لموافةة المرفى سقى اجراء الدراسة ف   تتم ستد قبول المريض ف  المشةى حيث ت خ  مرافةة 

ات الت  قد يحتاج ا المريض أثتاء اقامته ف   وم المريض يالأب أو الأم  سقى اجراء جميع الإجراء

 المشةى .

 الموارد المتاحة : ❼

 يترقب اجراء الدراسة وجود :

a. .  ج ام ربة  محورم حقموت 

b. . ج ام اختبار وظاسف الرسة 
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 و ولا الج امين متوفران ف  مشةى الأرةال الجامع  بدمش  .

 الميزانية : ❽

شةى الأرةال الجامع  بدمش , حيث يتم اجراء الدراسات و ان الدراسة تجرة سقى أرةال مةبولين ف  م

 اتستةصاءات بشول مجات  دون تواليف ت ور .

 الملاحق : ❾

 يتفمن المقح  اتستبيان ال م يجب مق ه ف  الدراسة وهو يشمل ثلاثة صةحات :

A. د  سقى ف  الصةحة الأولى : البياتات الشخصية لقرةل يخاصة  العمر  بالإفافة لقعلامات المشاه

التصوير الربة  المحورم ب دف معرفة العلامات الأشيع ف  ول فسة سمرية .وما تتفمن تسجيل 

 الةيم الت  تحصل سقي ا ستد اجراء اختبارات وظاسف الرسة .

B.   معاييرتظامجمعالتةارةيال))تتفمن الصةحة الثاتية  CT   المجرىقمرفىالتقيةالويس   

C.  أما الصةحة الثالثة فتتفمن(Shwachman – Kulczycki Scoring System) . 
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 الملحق

 

 

استمار  البحث -1  

الموافةة المستتير -2  
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 اســتـمـارة الـبـحـث
  : اسم المريض 

  سمر المريض: 

A. المشعرات التصويرية: 

   الموجودات المشاهد  سقى الصور المجرا: 

الةةاسية الإصابة   
 

الةصب  شد  التوسع   

 
ومالتةاخالرس الةصب   امتداد التوسع    

 
الموماييوية التروية   

الةصبات  جدر حول التسمك  
 

 
التوثف أو اتتخماص المخارية السدادات    

 بالتوسعيالمصابة   الةصبية التةرسات درجة 
 المخارية   بالسدادات  أو الةصب 

 
الخراجات  أو التويسات   

 

 ى الربة  المحورم :مجموا التةار حسب تظام جمع التةار المستتد سق 

 

B. : المشعرات غير التصويرية 

  مجموا التةار حسب(Shwachman – Kulczycki Scoring System)  : 

 

  تتيجة اختبار وظاسف الرسة(PFTs): 

 FVC 
 FEV1 
 MEF 50% 
 MEF 25% 
 Residual volume 
 Percentage of residual volume divided by TLC 
 Percentage of TGV divided by TLC 
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Shwachman – Kulczyki Score 

Score النقاط 
الفعالية 

 العامة
 التغذية الفحص السريري

الموجودات 
 الشعاعية

ممتام 

Excellent 
 21  122 – 85ي

فعالية ربيعية 

وامقة.يقعب, 

يقعب 

بالور .ي هب 

لقمدرسة بشول 

 متتظم, الخ.

ربيع . تسعال. 

سدد فربات الةقب 

تةس ومرات الت

ربيع . الرستان 

صافيتان. حالة 

 سامة جيد .

الومن و الرول 

فو  الخر 

. 21المسوم 

البرام ربيع . 

المةوية و الوتقة 

 العفقية جيدتان.

الساحتان الرسويتان 

 صافيتان

 Goodجيد 
  81 – 51ي

22 

هياج. يتعب ف  

ت اية اليوم. 

حفور جيد ف  

 المدرسة.

سدد فربات الةقب 

ومرات التتةس 

ية أثتاء الراحة. ربيع

سعال تادر. الرستان 

صافيتان. تةاخ 

 خةيف.

الومن و الرول 

بين الخرين 

. 22-1المسويين 

البرام شا  

 ققيلا .

تبارم رةيف 

لقعلامات الةصبية 

الوساسية. تةاخ 

 خةيف

متوسر 

Average 
  52 – 15ي

11 

يحتاج لقراحة 

أثتاء الت ار. 

يتعب بس ولة 

بعد الج د. 

حفوره 

 اتوت .لقمدرسة ق

سعال توب , أحياتا  

ف  الصباح. مياد  

رةيةة ف  سدد 

مرات التتةس. تةاخ 

متوسر الشد . 

 تبةرر خةيف.

الومن والرول 

فو  الخر 

. برام 3المسوم 

شا  فعيف 

التشول. تربل 

برت . فعف 

 سفق .

مياد  ف  العلامات 

الةصبية الوساسية. 

 تةاخ معتدل.

  Poorفعيف 
  11 – 01ي

12 

ة بعد ملة تتةسي

مش  قصير. 

يرتاح بشول 

 متورر.

سعال متتج متواتر 

الحدوث مع سحب 

فقع . تةاخ 

معتدل. قد يوون 

لديه تشوه بالصدر. 

 +. 3الى2تبةرر 

الومن و الرول 

تحت الخر 

. برام 3المسوم 

شا . تةص 

وافح ف  الوتقة 

 العفقية.

تةاخ معتدل. متار  

من اتتخماص. 

متار  اتتان خةيف. 

 توسع قصب .

 Severeشديد 
  02ي≥ 

1 

1 

ملة 

 افرجاسية.
  
  

 رريح الةراش.

 توبات سعال شديد .
توبات من تسرا 

التتةس وتسرا 

الةقب مع تبدتت 

رسوية شديد . قد 

يبدم سلامات 

قصور ققب أيمن. 

 +.0الى  3تبةرر 

سوء تو ية 

وافح. تربل 

برت . اتسدال 

 مستةيم.

 تبدتت شديد .
ظاهر  اتسدادية. 

ماص, اتتان, اتخ

 توسع قصب .
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 المجرى لمرضى التليف الكيسي CTمعايير نظام جم  النقاط على الــ 

Score Categoryمـجـمــوع الـنـقـاط   الـفـئـة     

  3 2 1 0 
شديد يقرر الوساء أوبر من 

قرر الوساء المجاور بأوثر 

أفعاف  3من   

معتدل يقرر القمعة أوبر 

من قرر الوساء المجاور ب) 

مرات  2-3  

خةيف يقرر القمعة 

أوبر ققيلا  من قرر 

الوساء الدموم 

 المجاور 

 شدة التوسع القصبي غاسب

شديد يسماوة الجدار أوبر 

من قرر الوساء المجاور 

 بأوثر من الفعف 

معتدل يسماوة الجدار من 

قرر الوساء المجاور 

بمةدار يصل حتى 

 الفعف 

خةيف يسماوة الجدار 

مساوية لةرر الوساء 

مجاور ال  

شدة التسمك حول جدر  غاسب
 القصبات

0أوثر من   امتداد التوسع  غاسب  1 – 1  0 – 5 
 القصبي *

0أوثر من   امتداد السدادات  غاسب 1 – 1 0 – 5 
 المخاطية *

0أوثر من   امتداد التكيسات أو  غاسب 1 – 1 0 – 5 
 الخراجات *

حتى الجيل السادس من 

 التةرسات وما بعد
الخامس من حتى الجيل 

 التةرسات
حتى الجيل الرابع من 

 التةرسات
درجة التفرعات  غاسب

القصبية 
المصابة)بالتوسع 

القصبي أو بالسدادات 
 المخاطية(

فةاسات 0أوثر من  ثتاس  الجاتبيليس أوثر من  
فةاسات  0  

وحيد الجاتبيليس أوثر 

فةاسات  0من  
 شدة الإصابة الفقاعية غاسب

1من  أوثر  غير قابل لقتربي   شدة النفاخ الرئوي *  غاسب 1 – 1 

1أوثر من   غير قابل لقتربي  شدة التروية  غاسب 1 – 1 
 الموزاييكية *

شدة الانخماص أو  غاسب تحت قرع  قرع  أو فص  غير قابل لقتربي 
 التكثف

 الأرقام تشير لعدد الةرع الةصبية الرسوية *
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 جامعة دمش       

 بشرموقية الرب ال   

 مشةى الأرةال الجامع  

 

 إقرار بالموافقة 
 (Informed Consentالموافقة المستنيرة) 

A.  : اسم الطبيب الذي يجري البحث 

 د. آتء المجت د 

B. : عنوان البحث 

 دور الربة  المحورم ف  تةييم  التقيف الويس  الرسوم ستد الأرةال

C. : الهدف من البحث 

لمحورم ف  تةييم ترق  الإصابة الرسوية بالتقيف الويس  بالمةارتة الوشف سن مدة دقة التصوير الربة  ا

مع الإجراءات الأخرة المجرا  لقمريض مثل اختبار وظاسف الرسة و دراسة الحالة السريرية. و لك ب دف 

اتستةاد  من التتاسج ف  تحسين توسية حيا  المريض من خلال المعالجة الباور  للإمرافيات الحادثة مع 

 لمريض بالعمر . تةدم ا

 . لك وامل الحرية ف  الموافةة أو سدم الموافةة سقى المشاروة ف  البحث 

 : ف  حالة الموافةة ف ته سيتم اجراء ما يق  لك 

استخلاص بعض البياتات من مقةك الرب  سن رري  الربيب المعالج, و مقئ اتستمارات  .1

 بالمعقومات المتعقةة بالبحث .

 12حورم لقصدر دون اسراسك ماد  ظقيقة يصبوة  يمد  الةحص حوال  اجراء تصوير بالربة  الم .2

دقاس   . و لإجراء التصوير ستوفع سقى راولة الج ام ثم يتم ادخالك فمن حقةة, وقد يصدر 

 بعض الفجيج من الج ام أثتاء الةحص . 

ر  ثم اجراء اختبار وظاسف الرسة : حيث ستةوم بالتةخ فمن أتبوب متصل بالج ام يمر  أو أوث .3

 يةوم الج ام بتسجيل التتاسج .
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D. : المخاطر المحتمل حدوثها 

سيتم اجراء التصوير الربة  المحورم بتوتيك يخةف من التعرض الشعاس  مما يجعل خرر  .1

 التعرض الشعاس  تتيجة اجراء التصوير الربة  المحورم فسيلا .

 ت يحمل اجراء اختبار وظاسف الرسة أية خرور  ت ور . .2

 وث أم رارئ أو لمعرفة أية معقومات جديد  متعقةة بالبحث يمون التواصل مع الربيب ف  حال حد

 . 2000502135ال م يجرم البحث سقى رقم ال اتف د. آتء المجت د 

  ف  حالة سدم الموافةة أو اتتسحاب أثتاء اجراء البحث لن يترتب سقى  لك أية أفرار و لن ي ثر  لك

 ية المةرر  لك.سقى حةك ف  تقة  الرساية الصح

 

  يرجى وفع سلامة بالموان المتاسب     ووتابة اتسم و التوقيع 

 أوافل على المشاركة بالبحث 

 ............................................................. :  اسم المريض يأو المس ول سته قاتوتيا 

  .................................. : العمر 

  التوقيع................................. : 

 أوافل على المشاركة بالبحث  لا

 .............................................................. :   اسم المريض يأو المس ول سته قاتوتيا 

  .................................. : العمر 

 ................................ : التوقيع 

 

 اسم الباحث : ....................................................... 

 التوقيع :     ....................... ................................

 التاريخ :       /        /   

 

 التوقيع : ..............................        م. د. جمال حسينالأستاذ المشرف :

 التوقيع : ..............................    أ. م.د. سعيد حويجةشرف المشارك :الم
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 الدراسة العمقية
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  ABSTRACTالخلاصة 

 PURPOSEالهدف 

فننن  تةينننيم الإصنننابة الرسوينننة بنننالتقيف الويسننن  و  لنننك منننن  (CT)ابنننرام دور التصنننوير الربةننن  المحنننورم 

مننننع المشننننعرات غيننننر التصننننويرية الأخننننرة  CTتةننننار المعتمنننند سقننننى النننن) خننننلال مةارتننننة تظننننام جمننننع ال

 المستعمقة ف  تةييم اتصابة الرسوية ستد مرفى التقيف الويس .

  MATERIALS AND METHODSالمواد والطرائق 

  منننريض مصننناب بنننالتقيف الويسننن , وتنننم تصنننتيف الحننناتت 23ستننند ي CTتنننم تةينننيم الموجنننودات سقنننى 

 الى  ثلاث فسات سمرية:

  سننننتة , المجموسننننة الثالثننننة: 12-5  سننننتوات, المجموسننننة الثاتيننننة: مننننن ي1-2المجموسننننة الأولننننى: مننننن ي

   ستة.12<ي

بحثنننناً سننننن شنننن و ات توسيننننة, واسننننتعمل وننننل مننننن شنننند   (CT)تمننننت دراسننننة صننننور الربةنننن  المحننننورم 

 اتصابة و اتمتداد التشريح  لول سلامة و لك من أجل وفع تظام جمع التةار.

فنن  وننل فسننة سمريننة ومجمننوا التةننار اتجمننال  مننع تتنناسج اختبننارات وظنناسف الرسننة ومننع تننم ربننر التةننار 

 الحاتت السريرية.

 :RESULTSالنتائج

 واتت:  CTالش و ات الأوثر توتراً سقى ال)) 

 % 74مريض ي  17توسع الةصبات ستد 

 % .78مريض ي  18تسمك ما حول جدر الةصبات ستد 

 % .56مريض ي 13السدادات المخارية ستد 

 ومجمنننوا التةنننار اتجمنننال  سقنننى  CTالتسنننبة المسوينننة لقمرفنننى الننن ين لننندي م موجنننودات توسينننة سقنننى 

CT .ولاهما امداد بشول مقحوظ مع اتمدياد التدريج  ف  المجموسات العمرية 
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يرتبرنننان بشنننول مقحنننوظ منننع تتننناسج  CTومجمنننوا التةنننار الوقننن  سقنننى ال)ننن)  CTان جمينننع موجنننودات ال)ننن) 

 الرسة, ومجموا التةار لقحالة السريرية.اختبار وظاسف 

 :CONCUSIONالخلاصة

ستنند مرفننى التقيننف الويسنن  تمثننل رريةننة موثوقننة لمراقبننة حالننة  CTان جمننع التةننار سقننى دراسننات ال)نن)

وبالتنننال  يميننند منننن  المنننرض وترقينننه, وقننند تونننون وسنننيقة معةولنننة لتةينننيم اتجنننراءات العلاجينننة المتبعنننة,

 حيا  الرةل المصاب.معدتت البةيا ويحسن توسية 
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 : INTRODUCTIONالمقدمة

 يعتبر التقيف الويس  المرض الوراث  الأشيع الم دد لقحيا  ستد البيض.

الأسننننباب الرسيسننننية لقمرافننننة والوفيننننات ستنننند مرفننننى التقيننننف الويسنننن  هنننن  اتصننننابة الرسويننننة السنننناد  

 سقى اتلت ابات واتتتاتات المستمر .والحاصر  المممتة الت  تترور واستجابة ي ورد فعل   

لةننند حسّنننتت الترنننورات الحديثنننة فننن  سنننلاج التقينننف الويسننن  منننن معننندتت البةينننا, ات أن الةصنننور التتةسننن  

% منننن أسنننباب الوفنننا  ستننند مرفنننى التقينننف الويسننن  و بالتنننال  يبةنننى النننداء  01بةننن  يشنننول أوثنننر منننن 

لتةيننننيم الحالننننة الرسويننننة فنننن  التقيننننف  و .لقتننننداخلات العلاجيننننةالرسيسنننن   الرسننننوم المترقنننن  هننننو ال نننندف

الويسننن  أوصِنننَ  بمجموسنننة منننن الإجنننراءات التشخيصنننية تشنننتمل سقنننى صنننور  الصننندر البسنننيرة و مرا 

بدقننة  أينناً مننن هنن ه الرننر  غيننر قننادر  سقننى تحدينند شننول الرسننةلوننن وظنناسف الرسننة.  الةشننع و اختبننارات

 و الت  تعتبر المعيار الأوثر تتب اً بالمرض لمراقبة الحالة.

قنند أونند العدينند مننن البنناحثين فنن  دراسننات شننعاسية سدينند  التةننو  التشخيصنن  لقربةنن  المحننورم سقننى و 

 CTيتصنننح بننن جراء الننن) و الرسوينننة المختقةنننة.  صنننور  الصننندر البسنننيرة فننن  التةينننيم الشنننوق  للأمنننراض

الننى الآن و رغننم التةننو  لوننن ةننارع رقيةننة مننن أجننل تشننخيص و متابعننة الأمننراض الرسويننة المممتننة. بم

, ات أن صننننور  الصننننندر البسننننيرة تبةننننى وسننننيقة التصنننننوير الرسيسننننية التنننن  يسنننننتعمق ا CTالتةتنننن  لقنننن) 

 اظ ار التةاصيل التشريحية الدقيةة و التوسية أمراً فرورياً.السريريون 

روتيتيننناً هنننو أمنننر  CTقننند خقصنننت العديننند منننن المجموسنننات البحثينننة النننى أن تةينننيم التقينننف الويسننن  بالننن) و 

الدراسنننات التننن  لونننن . CT و قيمنننة وبينننر , و قننند اقترحنننت العديننند منننن أتظمنننة جمنننع التةنننار سقنننى الننن) 

واتنننت مةتصنننر  ستننند مرفنننى التقينننف الويسننن   CTأجرينننت سقنننى اسنننتعمال أتظمنننة جمنننع تةنننار سقنننى الننن) 

سقنننى سننندد صنننوير منننن المرفنننى, و لنننم يعنننرَ اتتتبننناه الوننناف  لتنننأثير سمنننر المنننريض سقنننى الشننن و ات 

 .CTى ال) المشاهد  سق

سقنننى سيتنننة منننن المرفنننى و  CTموسنننع معتمننند سقنننى الننن)  هننن ه الدراسنننة قمتنننا باختبنننار جمنننع تةنننارفننن  

 .رومتا بشول خاص سقى تأثير سمر المريض

, و قنند تننم ربننر ةشنن و ات تشننريحية توسيننجنناءت بتنناءً سقننى مجمننوا التةننار التنن  أسريننت لقمرفننى ان 

 مننننع وسنننناسل تةيننننيم غيننننر تصننننويرية CTمجمننننوا التةننننار المعتمنننند سقننننى الشنننن و ات المشنننناهد  سقننننى النننن) 

 لقحالننننة السنننريرية وفنننن  تظننننام , مجمنننوا تةننننارو تشننننمل: اختبننننارات وظننناسف الرسننننةموجنننود  مننننن قبنننل 

Shwachman–Kulczycki.  
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  MATERIALS AND METHODSالمواد والطرائق 

 :(Study Design)تصميم الدراسة 

, معتمننننننننننننند  سقنننننننننننننى المشننننننننننننناهد  (Prospective)تنننننننننننننم اجنننننننننننننراء دراسنننننننننننننة مسنننننننننننننتةبقية 

(Observational) وفنننننعت في نننننا الةياسنننننات سقنننننى مننننندة فتنننننر  ممتينننننة ,(Longitudinal) ,

الجنننامع  بدمشننن  خنننلال العنننام    الننن ين راجعنننوا مستشنننةى الأرةنننال 32لجمينننع المرفنننى ال)ننن) يو  لنننك 

و النننن ين وننننان تشننننخيص التقيننننف الويسنننن  مثبتننننا  لنننندي م مسننننبةا  بواسننننرة تحقيننننل شننننوارد   3103ي

 العر .

 :(Gender Distribution)توزع المرضى حسب الجنس 

  رةقنننة, و ونننان المجنننال العمنننرم للأرةنننال فننن  01  رةنننل و ي02  هنننم ي32هننن تء المرفنننى الننن) ي

   ستة.2.7±8.3  ستة مع سمر وسر  ي0321و ي  ش ور 01الدراسة بين ي

 : خطوات إجراء الدراسة

 في الخطوة الأولى:

وف   –و لك ب دف تةييم تأثير العمر سقى حالة المرض  –تم تةسيم المرفى الى ثلاثة مجموسات سمرية 

 ما يق  :

d   1.7±3.0ي العمرالوسر ,   ستوات1 – 1يمن  العمرم الأولى : المجالالمجموسة , 

   .اتاث 2 و  وور 4 ,   ي n =6‎ ي   سددالمرفى

e  2.3±7.4ي العمرالوسر ,   ستوات01 – 6من ي العمرم المجموسة الثاتية : المجال , 

   .تاثا 4 و  وور 6 , ي n ‎‎=10‎ ي سددالمرفى

f  1.8±11.1ي العمرالوسر , واتست( 01 <العمرمي المجموسة الثالثة : المجال , 

   .اتاث 3 و  وور 4 , ي n= 7‎ ي   سددالمرفى

 :في الخطوة  الثانية

سنننناحة الةحننننص مننننن لجميننننع المرفننننى, و واتننننت  (CT)تننننم اجننننراء تصننننوير ربةنننن  محننننورم حقموتنننن  

 قمت  الرستين حتى أسةل الماويتين الفقعيتين الحجابيتين.
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 =WW=1500 ,WL=−700  ,WLتشننننيم الرسننننوم ي اسننننتعمقت اسنننندادات توافنننن  متاسننننبة لتةيننننيم البرا

−450 ,WW=1000 و لتةييم المتصف ي  WL=35  ,WW= 400.  

أثتننناء حنننبس الشننن ي  العميننن  فةنننر ستننند الأرةنننال الوبنننار الةنننادرين سقنننى التعننناون منننع  CTأخننن ت صورالننن) 

 ل ادئ.الإجراء, أما الأرةال غير الةادرين سقى حبس التةس فتم أخ  الصور لدي م أثتاء التتةس ا

تةينننيم:    شننند  , ثنننم تمنننت دراسنننة الصنننور المجنننرا  بتنننم تصنننوير المرفنننى بوفنننعية اتسنننتقةاء الظ نننرم

وامتنننداد التوسنننع الةصنننب , تسنننمك مننناحول جننندر الةصنننبات, السننندادات المخارينننة, التويسنننات, الةةاسنننات, 

الخننناص و أسرينننت الحالنننة المدروسنننة تصنننتيةا  وفننن  تظنننام جمنننع التةنننار التةننناخ, اتتخمننناص أو التوثنننف. 

 .CT(CT-Scoring System)بال)  

 المجرى لمرضى التليف الكيسي CTمعايير نظام جم  النقاط على الــ 

 Scoreمـجـمــوع الـنـقـاط  
Categoryالـفـئـة 

3 2 1 0 

شديد يقرر الوساء أوبر 

من قرر الوساء 

 3المجاور بأوثر من 

 أفعاف 

معتدل يقرر القمعة 

ساء أوبر من قرر الو

مرات  3-2المجاور ب)   

خةيف يقرر القمعة 

أوبر ققيلا  من قرر 

الوساء الدموم 

 المجاور 

 شدة التوسع القصبي غاسب

شديد يسماوة الجدار 

أوبر من قرر الوساء 

المجاور بأوثر من 

 الفعف 

معتدل يسماوة الجدار 

من قرر الوساء 

المجاور بمةدار يصل 

 حتى الفعف 

خةيف يسماوة 

وية لةرر الجدار مسا

 الوساء المجاور 

شدة التسمك حول جدر  غاسب
 القصبات

0أوثر من   امتداد التوسع القصبي  غاسب  1 – 1  0 – 5 
* 

0أوثر من   امتداد السدادات  غاسب 1 – 1 0 – 5 
 المخاطية *

0أوثر من   امتداد التكيسات أو  غاسب 1 – 1 0 – 5 
 الخراجات *

حتى الجيل السادس من 

وما بعدالتةرسات   

حتى الجيل الخامس من 

 التةرسات

حتى الجيل الرابع 

 من التةرسات

درجة التفرعات القصبية  غاسب
المصابة)بالتوسع 

القصبي أو بالسدادات 
 المخاطية(
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فةاسات 0أوثر من  ثتاس  الجاتبيليس أوثر  

فةاسات  0من   

وحيد الجاتبيليس 

فةاسات  0أوثر من  

 شدة الإصابة الفقاعية غاسب

قابل لقتربي غير  1أوثر من     شدة النفاخ الرئوي *  غاسب 1 – 1 

1أوثر من   غير قابل لقتربي  شدة التروية  غاسب 1 – 1 
 الموزاييكية *

شدة الانخماص أو  غاسب تحت قرع  قرع  أو فص  غير قابل لقتربي 
 التكثف

 الأرقام تشير لعدد الةرع الةصبية الرسوية *
 

 في الخطوة  الثالثة:

للأرةنننال الننن ين تتوافننن  بياتنننات م منننع البياتنننات تنننم اجنننراء الةحوصنننات السنننريرية و دراسنننة الحالنننة العامنننة 

, ثنننننم أسرينننننت الحالنننننة Shwachman–Kulczyckiالمرقوبنننننة لحسننننناب مجمنننننوا التةنننننار حسنننننب تظنننننام 

 .(Shwachman – Kulczycki Scoring System)المدروسة تصتيةا  وف   

 ية لقتقيف الويس  بجمع تةار ثلاثة معايير:ه ا التظام يحدد الشد  السرير

A.   الةعالية العامةGeneral Activity 

B.  الةحص الةيمياس  لقصدرPhysical  Examination of the chest 

C.  الحالة التو وية Nutritional Status. 

وننون يربيعنن   ويتةرننة  21تةننار يمتفننرر بشنند   الننى  1وننل واحنند مننن هنن ه المعننايير يأخنن  تةننار مننن 

 يربيع  . تةرة 51تةرة يشديد  الى  21مجموا التةار الوق  يتراوح بين 

 في الخطوة الرابعة:

 تم اجراء اختبارات وظاسف الرسة فةر للأرةال الةادرين سقى التعاون أثتاء الةحص.

 شمقت اختبارات وظاسف الرسة :

A.  السعة الحيوية الةسرية Forced Vital Capacity =FVC  

B. الةسرم ف  الثاتية الأولى  حجم المفيرForced Expiratory Volume= FEV1  

C.   الجريان المفيرم اتسظمMaximumExpiratory Flow = MEF  
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Shwachman – Kulczyki Score 

Score التغذية الفحص السريري لية العامةالفعا النقاط 
الموجودات 
 الشعاعية

 Excellentممتام 

  122 – 85ي

21 

فعالية ربيعية وامقة.يقعب, 

يقعب بالور .ي هب 

لقمدرسة بشول متتظم, 

 الخ.

ربيع . تسعال. سدد 

فربات الةقب ومرات 

التتةس ربيع . الرستان 

صافيتان. حالة سامة 

 جيد .

الومن و الرول فو  

. 21ر المسوم الخ

البرام ربيع . المةوية 

و الوتقة العفقية 

 جيدتان.

الساحتان الرسويتان 

 صافيتان

 Goodجيد 

  81 – 51ي

22 

هياج. يتعب ف  ت اية 

اليوم. حفور جيد ف  

 المدرسة.

سدد فربات الةقب 

ومرات التتةس ربيعية 

أثتاء الراحة. سعال تادر. 

الرستان صافيتان. تةاخ 

 خةيف.

لرول بين الومن و ا

-1الخرين المسويين 

. البرام شا  22

 ققيلا .

تبارم رةيف 

لقعلامات الةصبية 

الوساسية. تةاخ 

 خةيف

متوسر 

Average 

 11  52 – 15ي

يحتاج لقراحة أثتاء الت ار. 

يتعب بس ولة بعد الج د. 

 حفوره لقمدرسة قاتوت .

سعال توب , أحياتا  ف  

الصباح. مياد  رةيةة ف  

ةس. تةاخ سدد مرات التت

متوسر الشد . تبةرر 

 خةيف.

الومن والرول فو  

. برام 3الخر المسوم 

شا  فعيف التشول. 

تربل برت . فعف 

 سفق .

مياد  ف  العلامات 

الةصبية الوساسية. 

 تةاخ معتدل.

  Poorفعيف 

  11 – 01ي

12 

ملة تتةسية بعد مش  

قصير. يرتاح بشول 

 متورر.

سعال متتج متواتر 

فقع . الحدوث مع سحب 

تةاخ معتدل. قد يوون لديه 

تشوه بالصدر. تبةرر 

 +. 3الى2

الومن و الرول تحت 

. برام 3الخر المسوم 

شا . تةص وافح ف  

 الوتقة العفقية.

تةاخ معتدل. متار  

من اتتخماص. 

متار  اتتان خةيف. 

 توسع قصب .

 Severeشديد 

  02ي≥ 

1 

1 

 ملة افرجاسية.

  

  

 رريح الةراش.

 شديد .توبات سعال 

توبات من تسرا التتةس 

وتسرا الةقب مع تبدتت 

رسوية شديد . قد يبدم 

سلامات قصور ققب أيمن. 

 +.0الى  3تبةرر 

سوء تو ية وافح. 

تربل برت . اتسدال 

 مستةيم.

 تبدتت شديد .

ظاهر  اتسدادية. 

اتتان, اتخماص, 

 توسع قصب .

 

   Statistical Analysisالتحليا الإحصائي

 اتحراف معيارم . ±تم التعبير سن التتاسج برريةة : متوسر 
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 :RESULTSالنتائج

 :(1)الجدوا  CTالموجودات الإجمالية على الــ 

 74توسع قصب  ي % 

 78تسمك ماحول جدر الةصبات ي  % 

 56سدادات مخارية ي % 

 . 23واتت ه  اتوثر توتراً ستد المرفى  ال)) ي CTه ه الش و ات الشوقية  المشاهد  سقى ال)) 

 الموجودات الأقل توارداً واتت:

 . %  من المرفى9% , الةةاسات ي9% , التويسات ي17% , اتتخماص ي13التةاخ ي

   .7.9±4.2لجميع الةسات العمرية واني  CTمجموا التةار الوق  سقى ال) 

 

 , سدم وجود استدقا  ف  لمعة 1توسع قصب : قصبة متوسعة ف  محير الرسةي -: صور  ش يةيةياليسرة   Aالصور  ي

  , و قرر لمعة الةصبة أوبر من قرر الشريان الرسوم المراف .2الةصبةي
  .1 , و سداد  مخارية مرومية ي0تسمك جدر الرر  ال واسية ي-: صور  ش يةيةياليمتى   Bالصور  ي

 

  .5 , و مترةة توثف رسوم ي5سداد  مخارية ف  الرر  ال واسية المحيرية الصوير  ي - : صور  ش يةيةCالصور  ي
  .8ي -تروية موماييوية– : صور  مفيرية تظ ر متار  احتباس هواس  Dالصور  ي
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 CTتسبة حدوث الش و ات التوسية سقى ال))  : 1الجدول ي

 ي%  سدد المرفى :الحدوث الش و 

  50ي   15 التوسع الةصب 

  58ي   18 تسمك ما حول جدر الةصبات

  15ي   13 السدادات المخارية

  13ي     3 اتتخماص

  15ي     0 التةاخ

  0ي     2 التويسات

  0ي     2 الةةاسات
 
 

 رنة م  العمر :بالمقا CTترقي موجودات الــ

ومنننا وشنننف , أظ نننر تةينننيم المجموسنننات العمرينننة النننثلاث منننيلاً مقحوظننناً لترقننن  المنننرض منننع تةننندم العمنننر

ووننن لك شننند  الشننن و ات  CTوتنننواتر الموجنننودات التوسينننة سقنننى الننن)  CTمجمنننوا التةنننار الوقننن  سقنننى ال)ننن) 

 .التوسية ه ا الأمر

 ( سنة:5-0)من  1في المجموعة 

سلامنننات توسنننع قصنننب  خةيةنننة فةنننر, وشنننوهد تسنننمك خةينننف منننا حنننول  % منننن المرفنننى ونننان لننندي م24

 % من االمرفى.33جدر الةصبات ستد 

اتخمننناص الرسنننة واتنننا تنننادرين, ولنننم يشننناهد ستننند أم منننن مرفنننى هننن ه المجموسنننة  السننندادات المخارينننة و

 تويّس أو فةاسات أو تةاخ.

 CT =2.6±1.4وان مجموا التةار الوق  سقى ال)) 

 سنة(: 10 -6)من  2في المجموعة 

%شنننديد . معظنننم 21% معتننندل,  21% خةينننف, 38%منننن المرفنننى ونننان لننندي م توسنننع قصنننب  :  78

 التوسع الةصب  أصاب قرع رسوية قصبية متعدد :

 .% من المرفى63ستد  -خةيف ساد  –شوهد تسمك ما حول جدر الةصبات 

ة وتصننننيب % مننننن المرفننننى وواتننننت تميننننل لأن توننننون متةرقنننن57تواجنننندت السنننندادات المخاريننننة ستنننند 

 قرع ققيقة فةر .
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% مننننننن المرفننننننى. 4التةنننننناخ ستنننننند  % مننننننن المرفننننننى, و13شننننننوهد اتتخمنننننناص  الرسننننننوم ستنننننند 

 % من المرفى.12الموجودات الأخرة شوهدت ستد أقل من 

 CT  =(6.5±3.2)وان مجموا التةار الوق  سقى ال 

 سنة(: 10<في المجموعة الثالثة )

 % شديد.43% معتدل, 31خةيف, % 8% من المرفى وان لدي م توسع قصب  : 82

 % من المرفى .77شوهد تسمك ما حول جدر الةصبات ستد 

 % من المرفى.78شوهدت السدادات الةصبية ستد 

% 19%, واتخمننننناص الرسنننننة ستننننند 13%, والتويسنننننات أو الخراجنننننات ستننننند 17شنننننوهد التةننننناخ ستننننند 

 % من المرفى.7والةةاسات ستد 

 CT  =(11.8±3.1) )مجموا التةار الوق  سقى ال

بنننين ونننل  CT*شنننوهد امديننناد مقحنننوظ احصننناسياً فننن  مجمنننوا التةنننار بالتسنننبة لجمينننع الشننن و ات سقنننى الننن)

 من ه ه المجموسات الثلاث يمع تةدم العمر .

  شننوهدت أيفنناً مننن خننلال التننرابر الوثينن  بننين سمننر المننريض و شنند  ودرجننة  (trendsهنن ه الميننول

 .CTالتبدتت الشوقية سقى ال)) 

الموجننننودات الشننننوقية أوثننننر ممننننا تننننأثر  (extent)بدرجننننة  CTلتةننننار الوقنننن  سقننننى ال)نننن) تننننأثر مجمننننوا ا

 .(severity)بشدت ا 

وننننان هامنننناً مننننن  التاحيننننة اتحصنننناسية فنننن  جميننننع  CTان التننننأثر الةننننوم بدرجننننة الشنننن و ات سقننننى ال)نننن) 

 المجموسات العمرية الثلاث.

  haracteristicsClinical   and Functional  Cالخصائص الوظيفية و السريرية 

  8  منننن المجموسنننة الأولنننى, و ي2  منننريض فةنننر: ي10أجنننرم اختبنننار وظننناسف الرسنننة فننن  دراسنننتتا ل)ننن) ي

   من المجموسة الثالثة.0من المجموسة الثاتية, و ي

 الةحص الأففل. ىسق الةحص ثلاث مرات ثم أجريت الحسابات تم اجراء
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 متوقعة استتاداً لقمعايير المرجعية المةبولة.التتاسج سقى شول تسب مسوية لقةيم ال نس التعبيرتم 

تتننناسج اختبنننار وظننناسف الرسنننة ت وننند النننتمر العنننام لقنننداء الرسنننوم السننناد منننع تتننناقص الحجنننوم ومعننندتت  ان

 ستد ول المرفى . Residualالجريان المفيرية, ومياد  الحجوم المتبةية 

 . 2و 1ة بين المجموستين وسقى العموم لم تسترع اختبارات الرسة اظ ار التبدتت المقحوظ

  مرفى من 3  مريض: ي11سقي م ي Shwachman-Kulczycki سدد المرفى ال ين تم تربي  تظام

   مرفى من المجموسة الثالثة.1  مرفى من المجموسة الثاتية, و ي5المجموسة الأولى, و ي

 ياتات م. ستد بةية المرفى بسبب سدم اوتمال ب Shwachman-Kulczyckiلم يتم تربي  تظام 

  6.2±39.0ي Shwachman-Kulczyckiوان مجموا التةار السريرم الوق  وف  تظام 

والجننننندير بالملاحظنننننة أن تظنننننام جمنننننع التةنننننار السنننننريرم هننننن ا قننننند فشنننننل فننننن  تحديننننند أم ترقننننن  بنننننين 

, وونننان ل ننناتين المجمنننوستين العمنننريتين غالبننناً تةنننس مجمنننوا التةنننار الوسنننر  وهنننو 2و1المجمنننوستين 

31. 

, Shwachman-Kulczyckiبوننننل مننننن اختبننننارات وظنننناسف الرسننننة ومجمننننوا التةننننار وفنننن   فيمننننا يتعقنننن 

 ستة . 12˂ستد مرفى المجموسة الثالثة ي  احصاسياشوهدت مياد  هامة 

 ودات السريرية :والموج  CTالع قة بين موجودات الــ 

ارتبارنننناً هننننام  CTومجمننننوا التةننننار الوقنننن  سقننننى ال)نننن)  CTأظ ننننرت الموجننننودات الشننننوقية سقننننى ال)نننن) 

 مع اختبارات وظاسف الرسة. احصاسيا

مننع تتنناسج اختبننارات وظنناسف الرسننة أففننل مننن  CTوسقننى العمننوم وننان ارتبننار مجمننوا التةننار سقننى النن) 

 . CTارتبار أية موجود  توسية سقى ال)

 ,MEFبشول أففل مع قياسات الوظيةة الرسوية اتتسدادية ي CTت مجاميع التةار الوقية سقى ال) ارتبر

FEV1أوثر مما ارتبرت مع قياسات فرر اتتتةاخ ي  Hyperinflation  يالحجم المتبة  RV*.  
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 Discussionالمناقشة   

ستنند مرفننى  CTسقننى ال)نن)  قارتننت هنن ه الدراسننة تظننام جمننع تةننار  موسّننع لقشنن و ات الشننوقية المشنناهد 

التقيننننف الويسنننن , مننننع معننننايير شننننوقية مةبولننننة بشننننول واسننننع لقحالننننة الرسويننننة تشننننتمل سقننننى: اختبننننارات 

 .Shwachman-Kulczyckiوظاسف الرسة, تظام جمع التةار السريرم 

ووننل واحنند مننن  CTفنن  جميننع الحنناتت وننان هتنناك تننرابر مقحننوظ بننين مجمننوا التةننار الوقنن  سقننى ال)نن) 

 السابةة.المعايير 

بشنننول مقحنننوظ و مترقننن  منننع امديننناد CT لننن لك, لنننوحظ توينننر مجمنننوا التةنننار الوقننن  سقنننى ال)ننن) بالإفنننافة

 سمر المريض.

قيمنننة فريننند  فننن  أن وسنننيقة التةينننيم هننن ه بننندت حساسنننة فننن  وشنننف ترقننن   CTوبالتنننال , فةننند يونننون لقننن) 

 المرض ف  سيتة المرفى مع مياد  أسمارهم.

رينننف الشننن و ات المشننناهد   لإظ نننارستننند مرفنننى التقينننف الويسننن  CTفننن  السننناب  أجرينننت دراسنننات الننن)  

بصنننور  رسيسنننية, و دراسنننتتا تختقنننف سنننن الج نننود المب ولنننة  CTأو لترنننوير تظنننام جمنننع التةنننار سقنننى الننن)

 سابةاً ف  التةار التالية:

 مع مرور الممن.CT قمتا بتةسيم المرفى الى فسات سمرية لتةييم التبدتت سقى ال) 

منننع ونننل مننننن: تتننناسج اختبنننار وظننناسف الرسنننة, مجمنننوا تةنننار الحالننننة  CTودات الننن) قمتنننا بمةارتنننة موجننن

 السريرية.

 ف  دراستتا: CT واتت أوثر الش و ات الشوقية تواتراً سقى ال) 

 % 74توسع قصب  ي

 %  78حول جدر الةصبات ي تسمك ما

 % 56سدادات مخارية ي

  و ات.ويجب توجيه اتتتباه ل)) : وجود, وشد , وامتداد ه ه الش 
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مادت مننننن حيننننث اتمتننننداد و الشنننند  مننننع امدينننناد سمننننر  CTهنننن ه الشنننن و ات الأوثننننر شننننيوساً سقننننى النننن) 

المنننريض, وارتبرنننت بشنننول مقحنننوظ منننع تننندهور يسنننوء  المعنننايير غينننر الشنننوقية يالتصنننويرية  لقحالنننة 

 الرسوية.

ه فنن  فننوء مننع تةنندم منند  المننرض يموننن تةسننير CTان تةسننير التةنندم المسننتمر ل نن ه العلامننات سقننى النن) 

 اتتتاتات التتةسية المتورر  واتلت اب المممن.

وبالتنننال , فنننان اتسنننداد الرنننر  ال واسينننة بالمخنننار بشنننول مرنننول قننند ارتنننبر بالتنننأ م المترقننن  لقةصنننبات, 

 حول جدر الةصبات والتوسع الةصب . ومع ما يتتج من  لك من تسمك ما

ومتابعنننة مرفنننى التقينننف الويسننن . ان  اسنننتعمال معنننايير غينننر تصنننويرية فننن  تةينننيم نيوالسنننريريةفّنننل 

 المةترح ف  دراستتا يبدو متاسباً.CT مةارتة ه ه المعايير مع تظام جمع التةار سقى ال) 

قننند امداد بشنننول مقحنننوظ منننع امديننناد مننند  المنننرض وارتنننبر  CTسقنننى الننن)  الإجمنننال ان مجمنننوا التةنننار 

ظننناسف الرسنننة, تتننناقص مجمنننوا بشنننول مقحنننوظ منننع : امديننناد الشننن و ات الملاحظنننة فننن  تتننناسج اختبنننار و

 تةار الحالة السريرية.

المعتمننند لنننديتا يتتبنننأ بشنننول دقيننن  تسنننبياً بالشننند   CTولننن لك يبننندو أن تظنننام جمنننع التةنننار الموسنننع سقنننى الننن)

 CTالسنننريرية لقمنننرض, ومنننن ج نننة أخنننرة فنننان اترتبنننار الأقنننل قنننو  لونننل واحننند  منننن موجنننودات الننن) 

, CTد سقنننى أهمينننة وجنننود تظنننام جمنننع تةنننار سقنننى الننن) سقنننى حننند  منننع المعنننايير غينننر التصنننويرية قننند أوّننن

وبالتننال  فننان تةيننيم وترننور التبنندتت الرسويننة ستنند مرفننى التقيننف الويسنن  يجننب أت يةتصننر سقننى سنندد 

 .CTققيل من موجودات ال) 

هننن ا  CT, بيتمنننا أظ نننر الننن) 2و1لنننم يظ نننر اختبنننار وظننناسف الرسنننة اختلافننناً مقحوظننناً بنننين المجمنننوستين 

الرنننر  ال واسينننة بشنننول  اصنننابةتنننال  فنننان تظنننام جمنننع التةنننار المةتنننرح  يبننندو أتنننه يعونننس اتخنننتلاف. وبال

 أد .

يسنننناسد فنننن  تحدينننند الشنننند  السننننريرية لقتقيننننف  Shwachman-Kulczyckiتظننننام جمننننع التةننننار ل)نننن)  ان

 الويس  بواسرة ثلاث معايير:

A.   الةعالية العامة General  activity 

B. الةحص الةيمياس  لقصدر 

C.  وية.الحالة التو 
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-Shwachman, فنننننان مجمنننننوا التةنننننار حسنننننب أخنننننرةوبشنننننول مشنننننابه لقموجنننننودات فننننن  دراسنننننة 

Kulczycki  (يتتاقص بشول مقحوظ مع مجموا التةار سقى ال CT.المةترح لديتا 

-Shwachmanفنننوء أن معنننايير جمنننع التةنننار حسنننب  يةسنننر سقنننىان سننندم وجنننود تنننرابر أقنننوة قننند 

Kulczycki وينننة, بالإفنننافة لقصنننعوبة التننن  وجننندتاها أثتننناء الدراسنننة ت تعونننس بشنننول دقيننن  الحالنننة الرس

فننن  جمنننع وافنننة البياتنننات اللاممنننة لحسننناب مجمنننوا التةنننار حسنننب هننن ا التظنننام, حينننث افنننرررتا فننن  

العديننند منننن الحننناتت النننى حسننناب مجمنننوا التةنننار باتستمننناد سقنننى بياتنننات غينننر وامقنننة لقمنننريض خاصنننة 

النننننة التو وينننننة, و ونننننان هننننن ا أحننننند محنننننددات فيمنننننا يتعقننننن  بالةعالينننننة العامنننننة لقمنننننريض و وننننن لك الح

(Limitations) الدراسة. 

ان صنننور  الصننندر البسنننيرة فنننرورية فننن  تةينننيم الحالنننة الرسوينننة ستننند مرفنننى التقينننف الويسننن , وقننند 

سقنننى  صنننور  الصننندر البسنننيرة ستننند مرفنننى التقينننف CTأظ نننر بننناحثون فننن  دراسنننات سنننابةة تةّنننو  الننن) 

 الويس .

عننين اتستبننار, لأن هنن تء المرفننى قنند يخفننعون لعنندد وبيننر مننن يجننب أخنن  تةقيننل التعننرض للأشننعة ب

الشنننعاسية الأخنننرة فننن  سنننيا  المتابعنننة رويقنننة اتمننند للاصنننابة الرسوينننة,  والإجنننراءات CTفحنننوص الننن) 

منننتخةض الجرسنننة  ات فاسننند  فننن  تةقينننل الجرسنننة الشنننعاسية بحنننوال   CTوبالتنننال  فةننند تونننون تةتينننات الننن) 

ينننات تظ نننر البراتشنننيم الرسنننوم بالدقنننة  ات نننا المشننناهد  فننن  تةتينننات % سقنننى الأقنننل. هننن ه التةت 12 – 02

الجرسنننات العالينننة, ومنننا أن صنننور  الصننندر البسنننيرة تبةنننى وسنننيقة حساسنننة تسنننبياً فننن  المراقبنننة الروتيتننن  

 لقمرفى ووسيقة استةصاء بدسية ف  حالة ال جمات اتتتاتية الحاد  ستد المرفى.

 CONCLUSIONالخلاصة 

الموسننع المةتننرح مننا هننو ات رريةننة مةينند  وحساسننة فنن  مراقبننة حالننة  CTسقننى النن)  ان تظننام جمننع التةننار

قنننند يوننننون  و حساسننننية أوبننننر مننننن  CTالمننننرض وترقيننننه ستنننند مرفننننى التقيننننف الويسنننن . ويبنننندو ان النننن)

 المعايير غير التصويرية المستعمقة سابةاً.

ثبنننات تنننأثيره سقنننى تننندبير ووسنننيقة متابعنننة مةيننند , يجنننب اCT وبالتنننال  فنننان تظنننام جمنننع التةنننار سقنننى الننن) 

 الحالة السريرية و العواقب لدة المرفى.

و تبةننننى صننننور  الصنننندر البسننننيرة وسننننيقة حساسننننة تسننننبياً فنننن  المراقبننننة الروتيتيننننة لقمرفننننى ووسننننيقة 

استةصنننناء بدسيننننة فنننن  حالننننة ال جمننننات اتتتاتيننننة الحنننناد  ستنننند المرفننننى, خاصننننة فنننن  فننننوء محدوديننننة 
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تةاد  سقنننى أرض الواقنننع منننن المعقومنننات التننن  يةننندم ا الربةننن  الخينننارات العلاجينننة المتاحنننة و ققنننة اتسننن

المحنننورم ات فننن  الحننناتت التننن  تسنننتدس  اجنننراء معالجنننة هجومينننة لتحسنننين الحالنننة الرسوينننة والتنننداخل 

 الجراح .

باتفننافة الننى  لننك, يجننب تحدينند الوقننت المثننال  تجننراء دراسننات المتابعننة التنن  تةينند فنن  تةيننيم الحالننة 

بب تعننننريض المننننريض لجرسننننات اشننننعاسية غيننننر فننننرورية, و هنننن ا يتحةنننن  مننننن الرسويننننة دون أن تسنننن

 خلال التةييم الدقي  لمعادلة يالوقةة : الةاسد  .

 المقارنة مع الدراسات العالمية:

تتةننن  دراسنننتتا منننع العديننند منننن الدراسنننات العالمينننة فننن  التأويننند سقنننى دقنننة و حساسنننية التصنننوير الربةننن  

ةينننيم ترقننن  الإصنننابة الرسوينننة ستننند مرفنننى التقينننف الويسننن  و  المحنننورم الحقموتننن  سنننال  الدقنننة فننن  ت

 و لك ف  التحديد الباور لقتبدتت الرسوية التوسية المشاهد  ستد ه تء المرفى.

 و من أهم الدراسات العالمية الت  أودت سقى ه ا الموفوا:

1) Tiddens HA, de Jong PA; Update on the application of chest computed 

tomography scanning to cystic fibrosis;Current Opinion in Pulmonary 

Medicine. 2006 Nov;12(6):433-9.  

2) T G Kollamparambil, K Padua; Chest x ray and high‐resolution computed 

tomography in cystic fibrosis; Archives of  Disease in Childhood. 2006ك 

December; 91(12): 1043‎ 

3) ‎Thomas H.Helbich, Gertraud Heinz-Peer, Irmgard Eichler;‎   Cystic Fibrosis : 

‎CT Assessment of Lung Involvement in Children Radiology ,1999; 213: 

‎‎537-544.‎ 

4) Santamaria F, Grillo G; Cystic fibrosis: when should high-resolution 

computed tomography of the ‎chest Be obtained?‎;Pediatrics. 1998 

May;101(5):908-13. 

ات أن معظنننم الدراسنننات العالمينننة أوننندت سقنننى فنننرور  اجنننراء التصنننوير الربةننن  المحنننورم لقتةينننيم فننن  

وقنننت ت يونننون لننندة المنننريض هجمنننة اتتاتينننة تتةسنننية حننناد  و هنننو منننا لنننم تسنننترع تجتبنننه ستننند العديننند منننن 
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ن معظنننم المرفنننى يراجعنننون المشنننةى ستننند وجنننود مفننناسةات للإصنننابة المرفنننى فننن  دراسنننتتا تظنننراً لأ

 .فةر و ليس من أجل التةييم الروتيت  الدورم

و فيمنننا يتعقننن  بننندور صنننور  الصننندر البسنننيرة فةننند توصنننقتا فننن  دراسنننتتا النننى أن دور صنننور  الصننندر 

دس  اجنننراء البسنننيرة يبةنننى هامننناً فننن  المتابعنننة الروتيتينننة للإصنننابة الرسوينننة فننن  الحننناتت التننن  ت تسنننت

  و Santamaria F et alالتصننوير الربةنن  المحننورم سننال  الدقننة, وهننو مننا أشننارت اليننه دراسننة ي

 . (T G Kollamparambil et al)دراسة 

 :RECOMMENDATIONS التوصيات

استمننناد خرنننة مت جينننة لمتابعنننة مرفنننى التقينننف الويسننن  تعتمننند سقنننى أتظمنننة جمنننع تةنننار معتمننند   .1

سننننتتا أو أخننننرة مماثقننننة , تسنننناسد فنننن  تةيننننيم ترننننور المننننرض و سالمينننناً يوننننالت  وردت فنننن  درا

وشنننف مفننناسةاته بننناوراً منننا أمونننن, و بالتنننال  اسرننناء المنننريض المعالجنننة التوسينننة بشنننول بننناور, 

 مما يحسن بالتال  من توسية حياته.

مواوبننننة العلاجننننات الحديثننننة لقتقيننننف الويسنننن  المتبعننننة سالمينننناً, و اتتتةننننال مننننن مرحقننننة معالجننننة  .2

 لى مرحقة الوقاية من حدوث ا.المفاسةات ا
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