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  ارتفاع الحرارة المتكررة ذات العلاقة بالعيوب الجينية
  

  :مقدمة عامة
أوضحت التطورات الحديثة لبعض الأبحاث أن بعض أنواع الأمراض المصحوبة بارتفاع فى درجة الحـرارة        

قد تحدث نتيجة لعيوب جينية، وفى معظم هذه الحالات يكون هناك عضو آخر من الأسرة يعانى من ارتفـاع                   

  .ارة المتكرردرجة الحر

  

  ماذا تعنى عيوب جينية؟
هذا يعنى أن الجين قد تغير نتيجة لما يسمى الطفرة، والتى تغير وظيفة الجين والتى تعطى معلومات خاطئـة                   

  .للجسم مما يؤدى إلى المرض

فى كل خلايا الجسم هناك زوج من كل جين، أحدهما يورث من الأم والآخر يورث من الأب ويمكن للطفـرة                    

  :نأن تكو

  :وتؤدى الوراثة إلى نوعين مختلفين: موجودة فى الأب والأم] 1[

وهذا يعنى أن الأبوين يحملان الطفرة على واحد فقط من الجينين، ولهـذا ليسـوا مرضـى لأن                  :  المتنحية -أ

  .4-1المرض لا يظهر إلا إذا كانت الطفرة على الجينين وتكون نسبة الطفل الذى يرث المرض 

يعنى أن طفرة واحدة تكفى لتظهر المرض وفى هذه الحالة يكون أحـد الأبـوين مـريض               وهذا  :  السائدة -ب

  .2-1وتكون نسبة وراثة المرض للطفل 

وتحدث أثناء الحمل، ومعناها الطفرة الجديدة ونظرياً لا يوجد أى احتمال لطفـل             : لا توجد فى الأب والأم    ] 2[

  .2-1ينقل المرض لأطفاله القادمين فى صورة سائدة ولكن الطفل الذى تأثر س) عشوائياً(آخر بنفس الحالة 

  

  :تكرار ارتفاع الحرارة الوراثى
  .العائلية حمى البحر الأبيض المتوسط

 Tumorف  ن ت لمسـتقبلات  المصاحــبة    أو المتــلازمة الوقتيـة  العائليѧة  Hibernian حـمى الـ 

Necrosis Factor Receptor Associated Periodic Syndrome = (TRAPS).  

  

  ما هذا التعريف؟
TRAPS :              أسـابيع   3-2هو متلازمة سائدة متوارثة وتؤدى إلى ارتفاع شديد متكرر فى درجة الحرارة لمدة 

وهـذا  . مصاحب لاضطرابات فى الجهاز الهضمى، وطفح جلدى مؤلم، آلام بالعضـلات، تورمـات وقتيـة              

  .المرض حديث الاكتشاف جداً

  أو يـدعى   الترسيبات البروتينيـة   ما أن يصاحبه مرض كلوى خطيرهو     وتطور المرض إما أن يكون حميد وإ      

Amyloidosis.  
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  ما هى نسبة هذا المرض؟
  . حالة100يعتبر هذا المرض نادر ولم تظهر منه إلا 

  .ويوثر على الذكر والأنثى بالتساوى ويبدأ ظهوره فى أواخر فترة الطفولة وبداية البلوغ

: استكتلندى وتم اكتشاف المرض أيضاً فى جنسيات أخـرى مثـل          -دىوأول حالة سجلت كانت لمريض أيرلن     

  .الفرنسيين، الإيطاليين، اليهود والأرمان والعرب والقبائل من المغرب

الفصول المختلفة والمناخ لم يظهر لها بعد أى تأثير على طبيعة التطور المرضى حيث أنـه يتفـاقم أحيانـاً                    

  .بصورة غير متوقعة خلال العمر

  

  باب المرض؟ما هى أس
 receptor factor   ف ن ت مسـتقبلات  المسـمى  المرض يحـدث نتيجـة لعيـب وراثـى بـالبروتين          

nerosis.Tumorمما يؤدى إلى زيادة رد فعل الالتهاب الحاد عند المرضى .  

يعـد    يعمل بصورة زائدة حيث أنه لم      T.N.Fأحد هرمونات الالتهابات ويسمى عامل الورم النمثرى         أن حيث

  .حيث يلتئم معها مما يقلل رد فعل الالتهاب تأثيرة من تحد والتى )T.N.F.R(مستقبلاتة  رةتحت سيط

وهذا ما يفسر إحساس المريض بعدم الراحة متمثلاً فى الحرارة، الرعشة والألم، الالتهاب و الإجهاد العصبى                

  .قد يؤدى إلى ظهور الأعراض

  .ن كليهما التهابات مزمنة وأسبابها جينية تعتمد على أTRAPS و Amyliodosisالعلاقة بين الـ 

  

  هل هو وراثى؟
TRAPS                  ولكـن  .  له صفة وراثية سائدة وهذا يعنى أن أكثر من حالة قد تظهر فى أسرة واحدة فى كل جيل

  .السيطرة على زواج الأقارب أدت إلى انخفاض ظهور هذه الحالات

وتكاثر هذا الجـين أدى  ) 13 ب الجزء 12 (12الجين المسئول عن هذه الحالة موجود على الكروموسوم رقم          

 غير طبيعية وهى لا تفرز طبيعياً أثناء رد فعـل الالتهـاب المحتـوى علـى                 T.N.Fإلى ظهور مستقبلات    

T.N.F.  

  . طفرة مختلفة اكتشفت فى هذا الجين33حتى الآن 

  

  لماذا أصيب طفلى بالمرض؟ وهل ممكن الوقاية؟
 ذات الطفرة إلا إذا حدثت طفرة حديثة بالجين         T.N.Fلين لمستقبلات   طفلك ورث المرض من أحد أبويه الحام      

  .نفسه

  

  .TRAPSأن تظهر عليه الأعراض الإكلينيكية للـ ) أو لا يمكن(الشخص الحامل للطفرة الجينية ممكن 

  .المرض لا يمكن الوقاية منه فى الوقت الحالى

  

  هل هو معدى؟
  .لجينات والتى تؤدى إلى المرضلا ليس معدى ولكنه يحدث نتيجة لتأثير على ا
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  ما هى أهم الأعراض الرئيسية؟
 أسابيع مصحوبة برعشة وآلام عضلية شـديدة فـى          3-2هى نوبات متكررة من ارتفاع الحرارة تستمر لمدة         

  .ظهور طفح جلدى مؤلم فى مناطق الالتهابات بالجلد والعضلات. الجزع والأطراف الأمامية

عضلية شديدة فى أثناء ظهور المرض تزداد تدريجياً وتتجه إلى جزء آخر            معظم المرضى يشعرون بتقلصات     

  .تتبع بظهور الطفح الجلدى) من الداخل إلى الخارج(من الأطراف المتأثرة 

  .آلام شديدة بالبطن مع الإحساس بالغثيان والقئ

 أن هذا العـرض قـد        أو انتفاخ المنطقة حول العين وتكون مميزة للمرض بالرغم من          /التهابات بالملتحمة مع  

  .يحدث مع أمراض أخرى كالحساسية

آلام بالصدر نتيجة للالتهاب    . مع هذه الأعراض الأساسية قد يظهر المرض بصورة أخرى لفترة أقل أو أطول            

  .أو الالتهاب لغشاء القلب الخارجى/البلورى مع 

  

(Amyliodosis  وراً وتكون فى معظم الحالات هى أهم الأعراض الجانبية وأشدها ظه     :  الترسيبات البروتينية .

  .وتظهر بصورة ظهور بروتين بنسبة عالية فى البول تتطور إلى الفشل الكلوى

  

  هل المرض متشابه فى كل الأطفال؟
حيث أن المرض يكون مختلفاً فى الأعراض من طفل إلى آخر من حيث مـدة الظهـور والاسـتمرارية                .. لا

  .والفترة الخالية من الأعراض

  .وهذا ممكن تفسيره لأسباب جينية. اض الأساسية أيضاً مجتمعة قد يختلف من مريض لآخروظهور الأعر

  

  كيف يتم التشخيص؟
  .يتم التشخيص بناء على الأعراض الإكلينيكية والتاريخ المرضى للأسرة

  .هناك تحاليل متعددة لتكتشف الالتهاب أثناء بداية ظهور المرض

  .ى أساس ظهور الطفرةويمكن إثباته فقط بالتحليل الجينى عل

ممكن يتشابه المرض مع حالات أخرى يظهر معها ارتفاع فى درجة الحرارة متكرر وبالذات حمـى البحـر                  

  ).المحفزة(الأبيض المتوسط الوراثية و متلازمة الأجسام المناعية 
 Hyper IgD Syndrome   

  ما هو العلاج؟
  .حتى الآن لا يوجد علاج لمنع أو الشفاء من المرض

  .ن مضادات الالتهابات المختلفة تساعد فى الشفاء من الأعراض أثناء ظهور المرضولك

الجرعة العالية من الكورتيزون تكون غالباً مؤثرة ولكن استعماله لفترة طويلة قد يسـبب أعـراض جانبيـة                  

  .خطيرة

  .اض أثبتت نجاحها فى علاج بعض الحالات إذا تم إعطاؤها عند بداية ظهور الأعرT.N.Fمثبطات 

  

  كم يستمر العلاج؟
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فترة العلاج محكومة باختفاء الأعراض الحادة فقط حيث لا يوجد أى علاج لمنع ارتفـاع درجـة الحـرارة                   

  .المتكرر

  

  كم يستمر المرض؟
  .طبيعة المرض تكون ظاهرة على أساس فترات متقطعة متكررة طول العمر

  

  ما هى المضاعفات طويلة الأجل لهذا المرض؟
 ثانوى، واحتمالية   Amylidosisالترسيب البروتيني    اعفات يؤثر على القليل من المرضى مثل      أسوأ هذه المض  

وغالباً ما يسبب الفشـل  . الإصابة بذلك صعبة التكهن حيث أنه يعتمد على كلا العاملين الجينى والبيئى المحيط         

  .الكلوى

  .حتى وقتنا هذا لا أحد يعلم إذا كان من الممكن تجنب المضاعفات أم لا

  

  هل من الممكن الشفاء نهائياًَ من هذا المرض؟
  .الاحتمالات حتى الآن غير معلومة ولكن لا يمكن الجزم بعدمها

  .أى جهاز بالجسم وفى الواقع المرض لا يؤثر على وظيفة

  .وعلى الأكثر قد يؤدى التعرض للعوامل المتكررة إلى الرجوع الدائم لظهور أعراض المرض

  

  سمية المصاحبة لإنزيم ميفالونات آيناسمتلازمة الحرارة المو
(Mevalonate Kinase M.A.P.S) 

   ]HIDS[ أيضاً تسمى متلازمة الأجسام المناعية  النشطة  ،(

  

 ؟)التعريف( المرض هذا هو ما
  . مرض وراثى مصحوب بارتفاع حرارة موسمىهو هذا

 قيئ، تورم الغدد الليمفاوية بالرقبة،      مع طفح جلدى،  ) نوبات( فيه من ارتفاع فى درجة الحرارة        يعانى المريض

  .آلام بالبطن مع إسهال

البول الحمضـى نتيجـة لحمـض     (Mevalonic aciduria المرض يتواجد عند الولادة ويسمى صور أشد

  ).الليمفالونيك

. العصبية هذا الحالة يعانى من أزمات ارتفاع فى درجة الحرارة مع نقص فى النمو وتدمير للخلايا               فى والطفل

 وارتفـاع الحـرارة     النشـطة الصورة المخففة من المرض والتى نناقشها هنا تسمى متلازمة مضادات هــ             

 الـدم فـى معظـم    فى  IgD د مضاداتالموسمية، والتى تعتمد على وجود كمية عالية من البروتين المسمى 

  .الحالات المتأثرة

  

  انتشاره؟ مدى ما
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توى العالم ومعظمهم يعـانى مـن الصـورة المتوسـطة            حالة على مس   200 التواجد، حوالى    نادر مرض   هو

  . وهو منتشر فى أوروبا الغربية بالأخص هولندا وأيضاً فرنساللمرض

 السـنة   فـى  على كلا الجنسين ذكر أو أنثى بالتساوى ويبدأ غالباً فى الطفولة المبكرة غالبـاً                الأعراض تظهر

  .الأولى من العمر

  

   المرض؟أسباب هى ما
 يسـمى ضطراب فى التماثل الغذائى للجسم، والسبب جينى والجين المتأثر فى هذه الحالـة               عن ا  ناتج المرض

ك يحتوى علـى    .ف. م الجينك، وكل جين يحتوى على الأوامر البنائية لنوع معين من البروتين، وهذا             .ف.م

) فى الجسم بروتين يسهل عملية كيميائية معينة      (وهو عبارة عن إنزيم     . التخصص لـ ميفولنات كيناس بروتين    

وهى عملية هامة مبكرة فـى      .  ميفالونات إلى فوسفوميفالونات   منوالعملية فى حالة هذا الهرمون هى التحويل        

  . أحد الأمثلة هذه الجزئيات هو الكوليسترولومن. تكوين جزئيات فى أجسامنا

 تسـمى  MAPSلمرض   الإنزيمية والتى تؤثر على التمثيل الغذائى بأجسامنا مثل هذا ا          الجينية والاضطرابات

فى الصورة  .  على نسبة النقص فى إنزيم ميفالونات كيناس       المرضوتعتمد شدة   . عيوب خلقية للتمثيل الغذائى   

  .من الطبيعى% 10-1نشاط الإنزيم يكون ) HIDS(البسيطة 

MAPS مرض التهاب مباشر من الجسم للجسم نفسه         هو )Auto(         بالرغم من الأبحاث الجاريـة ولكننـا لا ،

 يوجـد  نقص هذا الإنزيم ارتفاع فى درجة الحرارة مع الالتهاب، حيث أنه أثناء المـرض                يسببكيف  نعرف  

  .التهاب عام على أساس أن الجسم يتعامل برد فعل كأنه مع التهاب خطير بالجسم

 الترسيب، بصورة حرارة، فقدان للشهية، رعشة مع ارتفاع فى خلايا الدم البيضاء، ارتفاع سرعة               هذا ويظهر

 ولهذا يسمى هذا التهاب     الالتهابوحيث أنه لا توجد إصابة تؤدى إلى هذا         . تفاع بروتين س المحفز فى الدم     ار

  ).Autoمباشر (من الجسم للجسم نفسه 

 كيف أن العيب الجينى الموجود طوال الوقت يؤدى إلى مرض يظهر فقط أثناء الارتفـاع                المعروف غير   من

  . درجة الحرارةفى

 بعـد الحرارة ممكن يظهر بالتدريج أو بعد ضغط نفسى عاطفى أو التهاب بسيط وبالغالب               درجة   فى الارتفاع

  .التطعيم للأطفال

أثناء الحمل تكـون الأعـراض      .  بهذا المرض قد تظهر عليهم الأعراض مع الدورة الشهرية         المصابين النساء

  . مخففةبصورة

  

   وراثى؟المرض هذا هل
 أحـدهما ك موجودة فى كل خلية من خلايا الجسم،         .ف.ن الجينات لـ م    الجينات الآدمية، فإن اثنان م     كل مثل

  .من الأب والآخر من الأم ويظهر المرض إذا كان كلا الجينين متأثرين

 منهمـا   لكـل الأب والأم كل واحد لديه جين متأثراً وحيث أن هناك           .  وراثة خلوية جسدية متنحية    تسمى وهذه

 فى هذه الحالة    مولودليهما المرض ولكن قد ينتج من طفل مريض         جين آخر سليم لذلك فهم أصحاء لا يظهر ع        

  .ليكون مريضا بهذا المرض% 25ليكون حامل للمرض فقط و % 50له فرص 

 إذا الحامل للمرض من آخر سليم فإن الأطفال تكون حاملة للمرض دون ظهـور الأعـراض إلا                  تزوج وإذا

  .اج الأقاربتزداد هذه الحالات بين زو. تزوج من آخر حامل للمرض
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  معدى؟ هو هل
  . ليس معدىإنه كلا

  

   الرئيسية؟الأعراض هى ما
 مـع  أسبوع تبدأ الأعراض فجـأة غالبـاً         12-2 أيام يتكرر كل     7-3 درجة الحرارة يستمر لمدة      فى ارتفاع

  .رعشة، برودة، ذبول، تغيير فى لون الجلد والشفاة وقد تكون فى صورة تشنجات حرارية

 فقدان للشهية ورعشة من الأعراض المعروفة للمرض ومعظـم المرضـى يشـعرون               بالبطن، ألم الصداع،

  . مع الإسهال أو الإسهال فقطوالقيئبالغثيان 

أو فى أجزاء   ( قرح مؤلمة بالفم وآلام بالمفاصل والملاحظ بشدة هو وجود غدد ليمفاوية فى الرقبة               جلدى، طفح

  ).أخرى من الجسم

  

   بنفس الصورة فى كل المرضى؟يظهر المرض هل
 Mevalonic(أو بصـورة شـديدة   ) HIDS( الطفرة، وممكن تكون بصـورة مبسـطة مثـل    على يعتمد

aciduria( من فرد إلى آخرالمرض، وفى الأسرة الواحدة قد تختلف شدة ظهور أعراض .  

  

   التشخيص؟يتم كيف
  . التشخيص الإكلينيكىعلى يعتمد

 الأطفـال وبالأخص فى . ادة نشاط الأجسام د إلا أن الأجسام د قد تكون طبيعية أن التسمية هى زي    من وبالرغم

  .الصغار

 درجـة   ارتفاع توقع التشخيص عن طريق نوع معين من تحليل البول يتم فيه تجميع عينة البول أثناء                 يتم وقد

  .الحرارة ويتم التحليل كيميائى بيانى

 إنزيم  نشاطهذا يؤدى إلى اختبار معين للدم يقيس نسبة         . ك الحالة يظهر زيادة نسبة حمض الميفالوني      هذه وفى

  . جينيةدراسةميفالونيك كيناس داخل خلايا الدم، وللأبحاث الدراسية ممكن أن يتم عمل 

  

   التحاليل اللازمة؟أهمية هى ما
 ظهـور   أثنـاء )  المحفز Cمثل سرعة الترسيب، بروتين     ( تظهر ارتفاع أدلة الالتهاب بالدم       المعملية التحاليل

  .الأعراض

  .المرض، ترتفع فى الدم بالرغم من أنها تكون طبيعية فى بدايات )أجسام مناعية متحركة( د المناعية الأجسام

  

   الشفاء؟– العلاج ممكن هل
 غيـر  من هذا المرض حيث أن العلاج المؤثر للوقاية من حدوث أزمات زيـادة الأعـراض                 الشفاء يمكن   لا

  .جانبيةاً لمحاولة معرفة علاج فعال وليس له أى أعراض والأبحاث جارية يومي. معروف

  

  العلاج؟ هو ما
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 TNFيزون ولكن تأثير مثبطـات      ن تتحسن بعض الحالات مع مضادات الالتهابات المختلفة أو البريد         أن ممكن

  .مازالت تحت البحث) سيمفاستاتين( الكوليسترول ومخفضات

  

   المرض؟هذا يستمر كم
  .الحياة مدى

  

   المرضية على المدى الطويل؟وراتالتط هى ما
 من المرض قد لا تحدث تأثير مع تقدم العمر لكن الصور الأخرى قد تتطور إلـى التهـاب                   المبسطة الصورة

  .بالمفاصل

  . حدث مع الصورة المبسطة يحدث بصورة ترجع بعدها المفاصل إلى الصورة الطبيعيةوإن وهذا

  

  

  -:والأمراض المماثلة.  المفصلى المزمن العصبى، الجلدى،الالتهاب متلازمة
   هذا؟ما

) CINCA(المفصلية المختلفـة بالجسـم      . العصبية، الجلدية ) الطفل حديث الولادة  ( هو متلازمة    المرض هذا

  ). شمال أمريكافى" NOMID" على الأجهزة المختلفة بالجسم المؤثرمريض حديثى الولادة (وتسمى أيضاً 

  .اثى نادر الحدوث ارتفاع حرارى متكرر ورمتلازمة وهى

 أن CINCAومعنى  .  تكون طفح جلدى عند الولادة، أو تلاحظ خلال أول أسبوع بعد الولادة            الأعراض وأول

 عصبية تظهر مثل حمى شوكية مزمنة، والتـأثير         أعراضالمرض يكون فى الطفل بعد الولادة ويعنى وجود         

  .على المفاصل هو أهم الأعراض

وحساسية الجلـد العائليـة     ) MWS(ف بعد فترة تسمى متلازمة مكل ويلز         آخرين غالباً تكتش   مرضين ويوجد

  . الجيننفسلهم علاقة بهذا المرض حيث أن السبب الجينى ظهر على ) FCU(للبرودة 

  

   هذا المرض؟انتشار مدى ما
  . حالة ظهرت فى كل العالم100 نادر الحدوث جداً، حوالى أقل من مرض هذا

  .جلدى تظهر عند الولادة فى معظم الحالات الأساسية طفح المرض وعلامات

 الأجنـاس  متساوية فى الذكور والإناث، ولا يعتمد على الجنس حيث أنه وارد الحدوث فى كل     بصورة ويظهر

  .وليس له أى علاقة بالمواسم

  

   أسباب المرض؟هى ما
) 1(الأول رقم   ويقع هذا الجين على الكروموسوم      ) CIAS1( حيث تحدث طفرة فى جين يدعى        جينية، أسباب

يرين، والحقيقة أن هذا الجين المعدل وراثياً مسئول عن اضـطرابات رد            ب كريو بروتينويحمل معلومات عن    

  . الالتهاب بالجسمفعل

  . طريقة وقوع هذا الاضطراب فى رد فعل الالتهاب بالجسم غير معلومفعلياَ ولكن
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   وراثى؟هو هل
 تكون  الجين يعانى من نفس المرض حيث أن الطفرة التى تدمر            يوجد أى من أعضاء الأسرة الآخرين      لا غالباً

 احتمال إلا عشوائياً أن يظهـر       يوجدطفرة جديدة فى الجين نفسه وإذا كان لا يوجد أى طفرات فى الآباء فلا               

  .المرض على أحد الأبناء الآخرين

 وحتى% 50ظهور المرض    الذى يعانى من المرض إذا تزوج وأراد أن يرزق طفلاً فإن نسبة              للطفل بالنسبة

  .لو لم يحدث طفرة فإن الطفر الجينى يوضع فى الاحتمال

  

   يمكن الوقاية؟وهل أصيب طفلى بهذا المرض لماذا
  .العمر أن المرض جينى فإن الطفل سيولد ومعه المرض وسيستمر طوال بما

  .هم من عمل أبحاث جينية المرض لابد لمن للآباء الذين يريدون الحصول على أطفال بعد طفل يعانى بالنسبة

  . للآباء يتأكد لو أن الطفرة ظهرت على أحدهماوالتشخيص

  . فوق الصوتيةبالموجات الآن لا يمكن اكتشاف المرض أثناء الحمل عن طريق الفحص وحتى

  

  
  

   هذا المرض معدى؟هل
  . ليس معدىكلا

  

   هى الأعراض الأساسية؟ما
 التهـاب ولكـن لا يوجـد أى         مـن يظهرون كمرضى يعانون     الولادة، نصف الأطفال يكونوا مبتسرين و      عند

وتختلف فى الظهور أثناء اليوم،     .  الحكة إلىميكروب وأول الأعراض طفح جلدى مثل الحساسية غير المؤدية          

 قد يظهر تورم وقتى بالمفاصل مع عدم التغيير فـى شـكل             أحياناًثانى الأعراض تكون آلام مفصلية متكررة       

وفى الركبة مثلاً يؤدى    (يكون هناك نمو زائد بطرف العظام       %) 50أقل من    (ستعصيةالمالمفصل فى الحالات    

  ). تغيير فى شكل المفصل وتظهر بصورة واضحة بالأشعةإلى

 الأطفال يحدث تأخر فـى التـآم   بعض مزمن نتيجة لالتهاب سحائى مزمن، ازدياد حجم الجمجمة وفى       صداع

  .اليفوخ الأمامى

  .خلى هو المسئول عن الصداع الضغط الدماغى الدازيادة

  . بالعينين قد يظهر مع مرور الوقت مع المرضعيوب

  . فى بعض الأطفاليظهر بالبصر نتيجة للالتهاب المزمن وتورم النهايات البصرية قد ضعف

  . الاستقبالى عن طريق العظم قد يحدث بكل درجاتهالصمم

  . فى النمو الجسمىتأخر

 سماكة فى أطراف الأصابع لليـدين       هناكد قصيرة وسميكة وممكن أن يكون        الأطفال الأكبر سناً تظهر الي     فى

  .والقدمين

  

   المرض يظهر بنفس الصورة فى كل طفل؟هل
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  .الشديدة حيث تتدرج الأعراض من حيث الصورة البسيطة إلى الصورة لا،

  .ديد من تأثير مفصلى شيعانى% 50من الحالات لا يوجد التهاب سحائى، أقل من % 10 حوالى وفى

  

   يتم التشخيص؟كيف
  .الجينىويتأكد عن طريق التحليل .  التشخيص على الفحص الإكلينيكىيتم

  .من الحالات% 50 الجينية تظهر فى العيوب

  . الأخرى تكون بسبب عيوب جينية أخرى غير معلومةوالحالات

  

   يمكن العلاج والشفاء؟هل
 ولكن العلاج للأعراض قـد يقلـل        منه، أو يقى     يمكن الشفاء ولا يوجد علاج يمنع ظهور أعراض المرض         لا

  . حديث مازال تحت الدراسة والبحثعلاجوالأبحاث الحديثة اكتشفت . الالتهابات والآلام

  

   هو العلاج؟ما
  . الالتهابات، الكورتيزون، مضادات الألممضادات

  ).مختلفة الآراء(ة  إيتانيرسيبت تعطى نتائج غير مؤكدمثل TNF يوجد علاج للشفاء واستعمال مضادات لا

  . على المشى قد تكون ذات أهميةالمساعدة الطبيعى عند مشاكل تغيير شكل المفاصل، الجبائر وأدوات العلاج

  . تستخدم للأطفال عند حدوث فقدان السمعالسماعات

التدخل  إلى ترسيبات على القرنين لابد من        تؤدى للأطفال ومشاكل العين التى تحدث مع النمو والتى قد           بالنسبة

  .الحالاتالجراحى بترقيع القرنية مع بعض 

  . نلجأ إلى جراحى العظام للتدخل لتعديل المفاصل إذا لزمقد

  

   يستمر المرض؟كم
  . الحياةمدى

  

  ؟)تطوره( هى الآثار بعيدة المدى للمرض ما
  . نمو الطفل إذا أصيب بهذا المرضيتأثر

 الالتهـاب المـزمن للأغشـية السـحائية         وحالةذا المرض    الآثار السلبية على حالة المفصل المتأثر به       وتعمد

  .ودرجته

  . الحالات النادرة تؤدى إلى الوفاة نتيجة لتدمير المخوبعض

  

  

  :والحساسية العائلية للبرودة) م.و.م(  ماكلز ويلز متلازمة
  .ن علاقة بالطفرة فى نفس الجيولهما المرضان يظهران فى الأطفال الأكبر سناً أو البالغين هذان

  .أمريكا فى أوروبا وشمال 2003 معامل فى 10 جارية فى حوالى والأبحاث

  . للبرودةبالتعرض حالة الحساسية العائلية للبرودة تظهر الأعراض وتزداد وفى
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 للبرودة سائد فـى الخلايـا الجسـدية    العائلية حالات فى نفس العائلة معروف فى المرضية والحساسية  ظهور

  ).حيث أن هناك أحد الآباء متأثراً به( أنه سائد كما) ء كما فى الرجاليظهر فى النسا(وراثياً 

  

  : الحرارة المتكرر مع عدم وجود عيوب جينيةارتفاع
  . والتهاب فى الغدد الليمفاوية للرقبةللفم الحرارة الوقتى مع قرح على البلعوم والغشاء المبطن ارتفاع

  

   هذا المرض؟ما
)  سـنين  4-2( الأطفال فـى البدايـة       علىارتفاع فى درجة الحرارة تؤثر       المرض بنوبات متكررة من      يتميز

 1987 مع الوقت، وقد اكتشف أول مرة عام         للتحسنوالمرض له صورة مزمنة، ولكنه مرض حميد مع قبول          

  .وكان يسمى متلازمة مارشال

  

   مدى انتشار المرض؟ما
  . عامةنتصور  معروف مدى انتشاره ولكن هذا المرض يظهر بصورة زائدة عماغير

  

   أسباب المرض؟ما
 أثناء الارتفاع الحرارى فإن الجهاز      فىولكن لوحظ أنه    .  الفعلى للمرض غير معلوم فى الوقت الحاضر       السبب

  . الالتهابات بصورة شديدة يكون زائد النشاطأعراضالمناعى المسئول عن حماية الجسم من ظهور 

). أو منفصـلة  ( التهابات بالفم مع الحلق      مرتفعة،ورة حرارة    النشاط يؤدى إلى رد فعل للالتهابات فى ص        وهذا

 حيث أنه لا توجد أى أعراض بين النوبـات ولا يوجـد سـبب               بنفسهوهذا المرض غير متطور وينهى نفسه       

  .للعدوى مع وجود الأعراض

  

   هو وراثى؟هل
  .ة بصورة استثنائيالعائلات يوجد حتى الآن أى سبب جينى ولكن تم تواجده بين بعض لم

  

   هو معدى؟هل
  . مرض غير معدى بالرغم من وجود أعراض الالتهاب واضحةهذا

  

   هى الأعراض الأساسية؟ما
 بالحلق مع قرح على الفم أو مـع         احتقان الأعراض هى نوبات من ارتفاع الحرارة المتكررة يصاحبها          أساس

  . أيام6-3ام غالباً  فجأة وتستمر لعدة أيالحرارةظهور تضخم بالغدد الليمفاوية بالرقبة تظهر 

وتتكـرر  .  من الأعراض السـابقة    أعراض 3 هذه النوبة يظهر الطفل شديد المرض ويعانى من حوالى           وأثناء

  . طبيعياً تماماً وليس عليه أى أعراضيكونالنوبات الحرارية كل عدة أسابيع وبينهم الطفل 

  .لنوباتا يؤثر هذا المرض على تطور الطفل الذى يكون معافى تماماً بين لا

  

   المرض له نفس الصورة لكل المرضى؟هل
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 تظهر عليـه بصـورة مخففـة أو    قد الأعراض المذكورة عالية فى كل المرضى مع أن بعض الأطفال      تظهر

  . صداع، قيئ، إسهال أو سعالوالبطن،يكون معهم أعراض أخرى مثل رعشة وآلام بالمفاصل 

  

   يتم تشخيص المرض؟كيف
 وقبل وضع التشخيص    الإكلينيكى، المرض ولكن التشخيص يعتمد على الفحص         توجد أى تحاليل لتشخيص    لا

  .لابد من استبعاد كل الأمراض التى تعطى نفس الأعراض

  

   هى الاختبارات المعملية اللازمة؟ما
  ).كارتفاعها فى أى التهاب آخر (الالتهاب معدل بروتين س المحفز وترتفع سرعة الترسيب أثناء نوبات يرتفع

  

  ن العلاج والشفاء؟ ممكهل
 الأعراض المرضية أثناء النوبـات      على يوجد علاج معين لهذا المرض ولكن الغرض من العلاج السيطرة            لا

  .الوقتلكن فى معظم الحالات يختفى المرض مع . الحرارية

  

   هو العلاج؟ما
ن جرعة صغيرة مـن     ولك.  الأخرى الالتهابات دائماً بطيئة الاستجابة للـ باراسيتامول أو مضادات         الأعراض

 على تقليل فترة ظهور الأعراض ويمكن تقليل الفترات         مقدرةالبريدنيزون فى بداية ظهور الأعراض أظهرت       

  . للنوبة التالية أن تظهر مبكراًفيمكن. بين النوبات بنفس الطريقة

  . بعض المرضى استئصال اللوزتين لابد من وضعه بالحسبانفى

  

   يكون تطور المرض؟كيف
 بين النوبات ونهائياً تنتهى الأعراض      الفترةمرض أن يستمر لبعض السنوات، ومع مرور الوقت تتسع           لل ممكن

  .بالتدريج

  

   من الممكن الشفاء التام؟هل
  . المدى الطويل، ينتهى المرض قبل فترة البلوغعلى

  . يؤثر المرض على الأعضاء بالرغم من استمراره لفترة طويلةلا

  .لا يتأثر بوجود هذا المرض غالباً وتطوره الطفل نمو

  


