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 :الممخص
ضللافةً إشللكمً عايميللاً لمقاللور الكظللري وتتميللز بوجللود ل ارتواييللة المللري و يللاب الللدم   (فالغللرو  (أتمثللل متمزمللة تربللل 

لمقاللور الكظللري. قللد يكللون انتشللار مللذع المتمزمللة أعملل  مللن المسللجل وذلللك لوجللود حللالت كثيللرة  يللر مشواللة نتيجللةً 
 ت السريرية.التظامرا لوتمف

 تحدد النذار المستقبمي. تنكسيهتترافق معظم حالت المتمزمة ذات الوراثة الجسدية المتنحية م  اضطرابات عابية 
حلالت المرتواييلة دواييلاً أو جراحيلاً  البلاً والتعاملل مل  الضلطرابات  رالكظريلة، تلدبيعاضلة الوظيفلة إيهدف العمج الل  

 طبي متعدد الوتاااات.العابية وذلك من ومل فريق 
يهدف مذا البحث لدراسة حالت متمزمة تربل أ المشواة عند الأطفال من حيث الموجودات السريرية ومدى الترابط م  

تطبيللق العللمج الللدوايي أو الجراحللي ويشللكل  الموبريللة بعللدشللدة القاللور الكظللري ومللل منللاك تحسللن بللالنمو أو الفحللو  
 الوتاااات.في سوريا ركيزةً لضرورة التشوي  الباكر والتدبير في مركز متعدد   ياب دراسات سابقة لهذع الحالة

تواجلد الثمثلي الممي لز لممتمزملة فلي معظلم الحلالت  ذكلور(، 21وانلاث  7) 28عدد المشاركين في الدراسلة  النتيجة: بمغ
عمللل  التظلللامرات  (%55)سلللكر اللللدم ونقللل   %(44)النملللو فشلللل  رسلللنوات. سللليط 6وكلللان العملللر الوسلللطي لمتشلللوي  

يوجللد أمميللة احاللايية بللين الأعللراص وشللدة القاللور  % مللن الحللالت. ل60وشللومدت الإاللابة العاللبية فللي المرضللية 
ل يوجلد فروقلات احاللايية  لمجراحللة،الحاثلة الكظريلة أعمل  فللي المجموعلات التلي وضلعت  ياتمسللتو بينملا كانلت  الكظلري

ملن حيلث التلاثرات عمل  الضلبط  جرعلات( 3جرعتين أو نظام  نظام)سكرية بالستيروييدات القشرية البين نظامي المعالجة 
 عم  النمو.أو 
 .ارتوايية المريل  ، ياب الدم   ،قاور كظري ، أ متمزمة تربل :مفتاحيةالكممات ال
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Abstract:  
Triple-A-syndrome (Allgrove) is a familial form of adrenal insufficiency. It is characterized by 

classical clinical triad: alacrimia, achalasia and adrenal insufficiency.  

Its prevalence may be higher than estimated because of missed diagnosis. The most cases of this 

autosomal recessive syndrome are associated with neurological degenerative features which seem 

to be major prognostic factor after correction of adrenal function and achalasia. Management and 

follow-up of Triple-A-Syndrome requires multidisciplinary center.  

This research aims to study cases of Triple A syndrome diagnosed in children in terms of clinical 

findings and relationship to the severity of adrenal insufficiency and whether there is an 

improvement in growth or laboratory tests after applying pharmacological or surgical treatment. 

The absence of previous studies of this case in Syria constitutes a basis for the need for early 

diagnosis and management in a multidisciplinary center. 

Results: the number of participants in the study was 28 (7 females and 21 males), the 

characteristic triad of the syndrome was present in most cases. The main age of patient was 6 

years, and growth failure (44%) and hypoglycemia (55%) dominated the clinical manifestations. 

Neurological manifestations were seen in 60% of patient. There is no statistical significance 

between the symptoms and the severity of adrenal insufficiency, the level of ACTH was higher in 

the groups that underwent surgery, there were no statistical differences between the two treatment 

regimens by glucocorticoids (two or three dose regimens) on control and on growth variables. 

Key Words: Triple A, Adrenal Insufficiency,  Alacrimia,  Achalasia. 
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 المقدمة:
أومتمزمللللللللللللللللللللة  Triple A)تعتبللللللللللللللللللللر متمزمللللللللللللللللللللة تربللللللللللللللللللللل أ )

مللن  5978والتللي واللفت لأول مللرة عللام  (Allgroveالغللروف)
، وراثيلة الجسلدية المتنحيلة النلادرةالضطرابات الغدية العالبية ال

، يبملللغ وطلللر التكلللرار فلللرد 5/5222222قلللدر معلللدل انتشلللارما وي
هم اللللذين للللدي المحتملللل لحلللالت الحملللل المسلللتقبمية ملللن الواللللدين

، تنتج علن طفلرة مرضلية %25طفل مااب بمتمزمة الغروف 
 AAAS (achalasia, addisonianism, alacrimaفلي مورثلة 

syndrome  بلللروتين ملللن الأحملللاص الأمينيلللة  546والتلللي تنلللتج
 ALADIN (Alacrima, Achalasia, Adrenal يسلللم 

insufficiency,Neurlogic disorders)  اللللذي يلللؤدي نقاللله
) ذيات أكسدة تشرح الطبيعة المترقية لهذا المرص .لأ

1-3
) 

 NCP (nuclear poreيكملللن الوملللل فلللي المعقلللد العالللبي 

complex)  بلالقرب ملن مورثللة  52وتقل  المورثلة عمل  الاللبغي
وملذا يفسللر فلرط التقلرن الراحللي الأومالي المشللامد  2الكيلراتين 
 (6-4)يد من المرض .في العد

 GMPPAتللم واللف بعللص الحللالت الناجمللة عللن طفللرة فللي 

(Guanosine Diphosohate Mannose Pyrophoorylase) 
والتي تتميلز بغيلاب اللدم  ول ارتواييلة الملري مل  التلاور العقملي 

 (8، 7)بغياب القاور الكظري.
 

 التظاهرات السريرية:
زة لممتمزملة تتواجد المظامر الثمثلة الممي ل ليس بالضرورة أن

يعتبلر  يلاب اللدم  التظلامرة الأبكلر والأكثلر ، في وقت واحد
ثباتللاً ولكللن ل يشللار للله فللي معظللم الحللالت ومللو موجللود مللن 

ارتواييلللة ل اللللودي، اللللولدة ويعتبلللر جلللزلاً ملللن وملللل التنظللليم 
وتشلللللمل الأعلللللراص  الملللللري ملللللي السلللللبب الأكثلللللر لممراجعلللللة

نتانللات ا  نقلل  وزن و/أو فشللل نمللو و البملل ،  ةالرتجللاع، عسللر 
تنللتج المارتواييللة عللن عللدم ارتوللال معاللرة  تنفسللية متكللررة.

التشلللوي  بقيلللاس  مالملللري. يلللتالمللري السلللفمية ووملللل حركيلللة 
ضللغوط المللري وقللد توجللد الأعللراص لسللنوات قبللل التشللوي  

مرضل  تربلل أ مقارنلةً  دنلوعادةً ما تتطور الأعلراص أبكلر ع
مللللل  الأسلللللباب الأولللللرى لمارتواييلللللة كملللللا تكلللللون الفتلللللرة بلللللين 

الأعللراص والتشللوي  أعملل  ، يشللامد القاللور الكظللري فللي 
% ملللن الحلللالت ولكنللله لللليس ومقيلللاً  ويتطلللور فلللي العقلللد 85

رانية الأول أو بداية العقد الثاني ونادراً ما تتاثر الوظيفلة القشل
المعدنية ، يراج  المرضل  بقالة نلوب إقيلال مل  وجلود فلرط 
التالبغ وتللاور التطلور ، تشللامد المتمزمللة الكامملة فللي ثمثللي 
المرضلللل  بينمللللا يشللللامد عرضللللان فقللللط فللللي ثمللللث المرضلللل  

% فقللللط مللللن المرضلللل ، يعللللاني 52وعللللرص واحللللد فقللللط فللللي 
معظلللللللم مرضللللللل  تربلللللللل أ ملللللللن مظلللللللامر عالللللللبية تنكسلللللللية 

لعلللتمل العالللبي المحيطلللي الحسلللي كالمتمزملللة الهرميلللة وا
والحركلللي والضلللطرابات الذاتيلللة وضلللمور العالللب البالللري 
واللللرنت وتعتبلللر الضلللطرابات العالللبية محلللددة ل نلللذار بعلللد 

 .ح المارتوايية والوظيفة الكظريةإام
 فالعضلللمية، ضلللعنقللل  المقويلللة  الأعلللراص العالللبية:تشلللمل 

تمفظ الل رعسل ،مشلية تمنعكسات، رنلت، اضلطرابا طعضمي، فر 
. تشللللمل باركنسللللونيةأو  وللللارج مرميللللة عممللللاتو  كللللمم أنفلللليمللل  

بملل ، الرتجللاع،  ةالمللري، عسللر ارتواييللة  الأعللراص الهضللمية: ل
نتانات متكررة.تنفسية مزمنة  صوزن، أعرا  نق  وا 

 زقشلللرية، عللللو سلللتيروييدات  زالغديلللة: عللللو الأعلللراص تشلللمل 
 قار قامةو  عظام لمعدنية، توموستيروييدات 

ومل اسلتجابة انتالابي،هبلوط تلوتر ب لوظيفلة الذاتيلةوملل ايتظامر 
 ،القملللبانتظلللام ضلللربات  معلللد ،تعلللرقنقللل  أو  ةزيلللاد ،الحلللدقات
 .والضعف الجنسي الحرارة تنظيموومل   ير طبيعية ةاستجاب

 ،تاللبغفللرط  الفللم والأسللنان:تشلمل التظللامرات المشللامدة فللي 
 وانتانات فطرية.، نورات سنيةو  مشقق نلسا

 راللللدم ، ضلللمو  نقللل أو   يلللاب :العينيلللة تشلللمل التظلللامرات
 .استجابة الحدقات وملو  عاب باري

تشمل التظلامرات الجمديلة فلرط التالبغ وفلرط التقلرن الراحلي 
 (8)الأوماي وتهدل الجمد.

يمكن أيضاً مشامدة بعلص التشلومات كضليق الوجله والغر 
ي يتظللامر بالاللمم العاللبي الللرأس كمللا قللد يشللامد ومللل حسلل
 (9)الحسي والتاور العقمي والعته.

 يلللاب اللللدم  بلللالقطرات العينيلللة لموقايلللة ملللن  التلللدبير: يعلللالج
ل يوجد اتفاق حول الوط العمجي الأول في القرنية، جفاف 
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 للم المارتواييللة ولكللن منللاك ميللل لمتللداول الجراحللي البللاكر ر 
 (52)الكمس.تجريب معالجات دوايية متعددة كحاارات 

يتم عمج القاور الكظلري بلالتعويص المميلم لمسلتيروييدات 
لت نللللللللادرة وفللللللللي حللللللللا 2مللللللللغ/م 32-55القشللللللللرية السللللللللكرية 

، تتم متابعلة الأطفلال ملن فريلق متعلدد الستيروييدات المعدنية
 (55)الوتاااات لمراقبة النمو والتطور.

 

 طرائق:المواد وال
 عينة الدراسة :

شللممت المرضلل  المشللو   مسللتقبميةأجريللت دراسللة حشللدية 
لللديهم متمزمللة تربللل أ فللي مشللف  الأطفللال الجللامعي بدمشللق 

ملل  متابعللة المرضلل  المشواللين حللديثاً  وللمل فتللرة الدراسللة
وكللللذلك متابعللللة الحللللالت القديمللللة وللللمل فتللللرة الدراسللللة التللللي 

نهايللللة عللللام  حتلللل  2222امتللللدت لللللثمث سللللنوات منللللذ عللللام 
 حالة. 28 وبمغ عددمم 2223

 

  معايير القبول والاستبعاد: 
شلللممت الدراسلللة جميللل  المرضللل  الملللراجعين معلللايير القبلللول: 

والمرضلللل  المقبللللولين بالشللللعبة  لمعيللللادتين الغديللللة والهضللللمية
العامللة فللي مشللف  الأطفللال الجللامعي بدمشللق وال للذين شللو   

مللن التظللامرات  عملل  وجللود اثنللين لهللم متمزمللة تربللل أ بنللالً 
 تلم تشلوي  القالور الكظلري بنلالً  الثمثة المميلزة،السريرية 

  Pg./ml62من عم  الأعراص وارتفاع الحاثة الكظرية أكثر 
واور   تم تشوي  المرتوايية بنال عم  وجود عسرة البم 
 بينملللللللا تلللللللم الملللللللري الظميملللللللة والتنظيلللللللر الهضلللللللمي العملللللللوي ، 

السللريري واوبللار عملل  الفحلل   تشللوي   يللاب الللدم  بنللالً 
شيرمر.تم اجرال معظم المعايرات الموبرية فلي موبلر مشلف  

 الاللللور الظميمللللة فللللي وحللللدة الأشللللعةالأطفللللال كمللللا أجريللللت 
تلللم اجلللرال التنظيلللر الهضلللمي فلللي وحلللدة و  الطبللليوالتالللوير 

تللم تعريللف نقلل  سللكر الللدم عنللدما القيمللة  أمللراص الهضللم.
ملللللغ/دل وتلللللم تعريلللللف فشلللللل النملللللو وقالللللر القاملللللة  42دون 

اسللللتودام موططللللات النمللللو لمنظمللللة الاللللحة العالميللللة ملللل  ب
 انحراف معياري الحد الأدن  لمطبيعي. 2-اعتبار الوط 

 

الأطفللللال ال للللذين لللللم تسللللتكمل تحللللاليمهم  معااااايير الاسااااتبعاد:
الموبرية أو الستقاالات الأورى أو انقطعوا عن المراجعلة 

 ومل فترة الدراسة.
اثللللللللة الكظريللللللللة، متغيللللللللرات الدراسللللللللة: الجللللللللنس، العمللللللللر، الح

كورتيزول المال، الطول، مشعر كتمة الجسم، عسلرة البمل ، 
نقل  ) ياب الدم ، اضطراب عالبي، ظلروف التشلوي  

 السكر وفشل النمو(
 

لجميل  المرضل   مسلتقبميةأجريت دراسلة حشلدية  :طريقة البحث
المللللراجعين عيللللادتي الغللللدد والهضللللمية والأطفللللال المقبللللولين فللللي 

ديهم تربللللل أ فللللي مشللللف  الأطفللللال الشللللعبة العامللللة المشللللو  للللل
 اللللللم مت اسللللللتمارة لجملللللل  البيانللللللات وفقللللللاً ، الجللللللامعي بدمشللللللق 

، لمتغيللرات البحللث المدروسللة ووضللعت فللي سللجمت المرضلل  
شللللممت عملللل  بيانللللات المللللريص الشواللللية ) السللللم ، العمللللر ، 
الجنس ، السكن ، شعبة القبول ، مدة القبلول فلي المشلف  ، رقلم 

ة التلي راجل  بهلا الملريص والفحل  الهاتف( والأعلراص السلريري
السللللريري بمللللا فيلللله مناسللللب النمللللو واسللللقاطها عملللل  موططللللات 
النمو)اعتمللللللللللدت موططللللللللللات منظمللللللللللة الاللللللللللحة العالميللللللللللة (، 
الموجللللودات الشللللعاعية عملللل  اللللورة الاللللدر والاللللورة الظميمللللة 

قيلللاس ضلللغوط  ،لمملللري والمعلللدة ، موجلللودات التنظيلللر الهضلللمي
سلللوال الجراحللي أو اللللدوايي أمللا بالنسلللبة لمتللدبير الطبللي ، المللري 

بالسللتيروييدات مقسللمة لجللرعتين أو ثللمث جرعللات  فقللد جمعللت 
  بياناته من ومل سجمت المرض

 

تلللللم الوالللللول الللللل  التحميلللللل الحالللللايي  :التحميااااال الاحصاااااائ 
المطموب عم  مرحمتين مرحمة جمل  البيانلات ملن ولمل سلجمت 

جلدول  لل  الحاسلوب عمل  شلكلإالمرض  وثم تم ادولال البيانلات 
  Microsoft Office Excel  2013باسللتودام برنللامج الكترونللي

م برنللامج اسللتود حيللث المعالجللة مرحمللة ثللمفللي ترتيبهللا ومعالجتهللا 
spss 25  لإجلرال التحاليلل الإحالايية حسلب القلوانين الإحالايية

 اسبة لمعينة منها الإحاال الوافي.المن
 ة والمتوسلط المتغيرات العددية والتكرارات لممتغيلرات السلمي

 المستمرة.والنحراف المعياري لممتغيرات 
  حسللبت نسللب الأرجحيللة لممتغيللرات وتللم مللن وملهللا تحديللد
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ملللن ولللمل اسلللتودام اوتبلللار كلللاي مربللل   دللتهلللا احالللايياً 
 يعني أن مذا العامل ذو دللة احاايية  P < 0.05حيث 

  تللللللم تحميللللللل النتللللللايج ومناقشللللللتها ومقارنتهللللللا ملللللل  الدراسللللللات
 العالمية.

 25إنلاث و 7) 28علدد المشلاركين فلي الدراسلة  بمغ النتايج:
. كللللان متوسللللط ( جملللليعهم مشللللو  بمتمزمللللة تربللللل أورذكلللل

تم تشوي  معظم الحالت سنوات  6العمر عند التشوي  
بللنق   وموبريللاً  % مللن الحللالت(44)النمللو  سللريريا بفشللل 
 البملل  لللدىعسللرة % مللن الحللالت( وشللومدت 55سللكر الللدم )

% ملللن 96موجللود للللدى  و يللاب اللللدم   % مللن المرضللل89
% مللللن 88المرضلللل ، كانللللت القاللللة العايميللللة إيجابيللللة فللللي 

تلللواتر الأعلللراص السلللريرية فلللي  5الجلللدول  تالحلللالت. يوضللل
درجللة القرابللة والجللدول  2مجموعللة الدراسللة ويوضللت الجللدول 

 تواتر القاة العايمية. 3
 الأعراض السريرية ر: توات(1)الجدول 
 بة المئويةالنس التكرار الأعراض

 عسرة بمع
 10.7 3 ل يوجد

 89.3 25 يوجد

 100.0 28 المجموع

 غياب الدمع

 3.6 1 ل يوجد

 96.4 27 يوجد

 100.0 28 المجموع

 ةاضطرابات عصبي

 39.3 11 ل يوجد

 60.7 17 يوجد

 100.0 28 المجموع

 فشل النمو

 57.1 16 ل يوجد

 42.9 12 يوجد

 100.0 28 المجموع

 

 : توزع العينة حسب القرابة بين الزوجين:(2الجدول )
 النسبة المئوية التكرار القرابة
 7.1 2 ل يوجد

 57.1 56 يوجد

 35.7 10 لم تحدد

 100.0 28 المجموع
 

 

 : توزع الحالات حسب القصة العائمية(3)الجدول 
 النسبة المئوية التكرار القاة العايمية

 10.7 3 سمبية

 53.6 15 ايجابية

 35.7 10 لم تحدد

 100.0 28 المجموع

شللومد القاللور الكظللري فللي معظللم الحللالت ملل  ارتفللاع مللام 
 .4 لفي الحاثة الكظرية. الجدو 

: المتغيرات ف  الوظيفة الكظرية وعلاقتها بمشعرات النمو (4)الجدول 
 عند التشخيص:

 الانحراف المتوسط المتغيرات
 3295 6229 العمر

ACTH 959229 725233 
 428 3248 الكورتيزول
 25225 526264 الطول
 6296 57245 الوزن
BMI 57245 5285 

تمللت دراسللة التللرابط بللين شللدة القاللور الكظللري وعمقتلله ملل  
تللللواتر الأعللللراص وعمللللر المللللريص والقاللللة العايميللللة ودرجللللة 

 .5القرابة كما مو موضت في الجدول 
المارتواييلة %( لجراحلة عمل  الملري لتلدبير 32)أطفلال  9وض  

وتمللت دراسللة الحللالت التللي وضللعت لمجراحللة مللن حيللث العمللر 
والتلاثر بالوظيفلة الكظريللة وللم تشلامد فروقللات ذات قيملة إحاللايية 

 .5والشكل  7و 6كما مو موضت في الجداول 
 : العلاقة بين شدة القصور الكظري والأعراض(5)الجدول 

الحاثة الكظرية 
 Count Mean عند التشخيص

Standard 

Deviation 

p-

value 

 عسرة بم 
 979.34 807.5 3 ل يوجد

- 
 723.11 929.45 25 يوجد

  ياب دم 
 . . 1 ل

- 
 721.33 919.29 27 نعم

اضطرابات 
 ةعابي

 686.36 736.63 11 ل يوجد
0.3 

 742.48 1010.63 17 يوجد

ظروف 
 التشوي 

فشل 
 نمو

12 824.5 598.1 

0.57 
نق  
 سكر

16 987 813.05 
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تمللللت متابعللللة الأطفللللال مللللن حيللللث مشللللعرات النمللللو )الطللللول 
والللوزن ومشلللعر كتملللة الجسلللم( بعللد الوضلللوع لمجراحلللة ولللمل 

أشللللهر ولللللم تمحللللظ  6اللللل   3فتللللرات متتاليللللة تراوحللللت بللللين 
فروقللللات ذات أمميللللة إحاللللايية بللللين المجمللللوعتين كمللللا مللللو 

 .9و 8موضت في الجداول 

دات القشللللللرية تمللللللت اعاضللللللة الوظيفللللللة الكظريللللللة بالسللللللتيرويي
السكرية م  اتباع طريقتين لمعمج سلوال بجلرعتين ملن الكلورتيزون 
الفمللللوي أو ثللللمث جرعللللات وتمللللت متابعللللة المرضلللل  وللللمل فتللللرة 
الدراسللة ولللم توجللد فروقللات إحاللايية مامللة بللين المجمللوعتين مللن 

 .15و52حيللللللللث العللللللللمج كمللللللللا مللللللللو موضللللللللت فللللللللي الجللللللللداول 
 

 ية وعلاقتها بالخضوع لمجراحة:  مقارنة  التظاهرات السرير (6)الجدول 

 المتغيرات

 جراحة
 المجموع

p-value ل جراحة جراحة 
 نسبة ميوية عدد نسبة ميوية عدد نسبة ميوية عدد

 عسرة بم 
 10.7 3 15.8 3 0 0 ل يوجد

0.2 
 89.3 25 84.2 16 100 9 يوجد

  100 28 100 19 100 9 المجموع

  ياب دم 

 3.6 1 5.3 1 0 0 ل
0.48 

 96.4 27 94.7 18 100 9 نعم

  100 28 100 19 100 9 المجموع

 اضطرابات عابي

 39.3 11 36.8 7 44.4 4 ل يوجد
0.7 

 60.7 17 63.2 12 55.6 5 يوجد

  100 28 100 19 100 9 المجموع

 ظروف التشوي 

 42.9 12 42.1 8 44.4 4 فشل نمو
0.61 

 57.1 16 57.9 11 55.6 5 نق  سكر

  100 28 100 19 100 9 المجموع

 

 
 : تأثير شدة القصور الكظري عمى الخضوع لمجراحة(1)الشكل 
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 : توزع الأعراض حسب الحاجة لمجراحة(7)الجدول

 المتغيرات

 جراحة
 المجموع

 ل جراحة جراحة
 اريالنحراف المعي المتوسط النحراف المعياري المتوسط النحراف المعياري المتوسط

 3.91 6.29 3.05 5.82 5.38 7.28 عمر المريص عند التشوي 

 721.33 919.29 684.23 750.24 684.41 1329.86 الحاثة الكظرية عند التشوي 

 4.80 3.48 5.49 4.07 2.90 2.16 كورتيزول عند التشوي 

 21.05 106.64 19.15 105.05 25.51 110.00 الطول عند التشوي 

 6.96 17.45 5.95 16.97 9.07 18.46  الوزن عند التشوي

 BMI 15.26 1.67 15.14 1.98 15.18 1.85مشعر كتمة الجسم 

 
 : توزع حالات الجراحة حسب النظام العلاج (8)الجدول 

 النظام العمجي

 جراحة
 المجموع

p-value 

 ل جراحة جراحة
 نسبة ميوية عدد نسبة ميوية عدد نسبة ميوية عدد

 0.73 51.9 14 50 9 55.6 5 تيننظام الجرع

 48.1 13 50 9 44.4 4 نظام ثمث جرعات

  100 27 100 18 100 9 المجموع

 
 

 
 : توزع الحالات الجراحية حسب النظام العلاج (2)الشكل 
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 : تأثير نظام المعالجة عمى مشعرات النمو(9)الجدول 
 p-value المعياري النحراف المتوسط العدد النظام العمجي المتغيرات

 18.02 100.86 14 نظام الجرعتين الطول في الزيارة الأول 
 22.93 114.08 13 نظام ثمث جرعات 0.10

 النحراف المعياري لمطول في الزيارة الأول 
 0.73 2.29- 13 نظام الجرعتين

 1.31 1.55- 11 نظام ثمث جرعات 0.09

 24.93 116.75 4 نظام الجرعتين أشهر 6الطول بعد 
 23.32 116.00 6 نظام ثمث جرعات 0.96

 أشهر 6النحراف المعياري بعد 
 1.12 2.05- 4 نظام الجرعتين

 0.45 2.30- 5 نظام ثمث جرعات 0.69

 الوزن في الزيارة الأول 
 6.38 15.69 14 نظام الجرعتين

 7.53 19.46 13 نظام ثمث جرعات 0.17

 0.84 2.18- 13 نظام الجرعتين لموزن في الزيارة الأول النحراف المعياري 
 1.01 1.84- 10 نظام ثمث جرعات 0.39

 أشهر 6الوزن بعد 
 9.91 21.08 4 نظام الجرعتين

 8.74 22.31 6 نظام ثمث جرعات 0.84

 أشهر 6النحراف المعياري بعد 
 2.02 1.88- 4 نظام الجرعتين

 1.14 1.83- 4 نظام ثمث جرعات 0.96

 مشعر كتمة الجسم في الزيارة الأول 
 1.48 14.95 14 نظام الجرعتين

 1.97 15.10 13 نظام ثمث جرعات 0.82

 النحراف المعياري لمشعر كتمة الجسم في الزيارة الأول 
 1.32 1.14- 14 نظام الجرعتين

 1.43 1.95- 11 نظام ثمث جرعات 0.18

 هرأش 6مشعر كتمة الجسم بعد 
 1.73 14.90 4 نظام الجرعتين

 1.63 15.55 5 نظام ثمث جرعات 0.58

 أشهر 6النحراف المعياري لمشعر كتمة الجسم بعد 
 1.55 1.80- 4 نظام الجرعتين

 1.55 1.24- 5 نظام ثمث جرعات 0.60

 
 مشعرات النمو قبل وبعد الجراحة ر:  تطو (11)الجدول 

 متغيرات النمو
 ل جراحة جراحة المجموع جراحة

 النحراف المعياري المتوسط النحراف المعياري المتوسط النحراف المعياري المتوسط
 21.05 106.64 19.15 105.05 25.51 110.00 5الطول 

 21.97 114.82 21.87 111.29 23.92 121.00 2الطول 

 6.96 17.45 5.95 16.97 9.07 18.46 5الوزن 

 8.29 21.56 7.66 20.69 10.34 23.08 2الوزن 

Sds1.08 1.95- 1.16 1.61- 0.65 2.52- 5الطول 

Sds  0.76 2.19- 0.81 1.84- 0.48 2.63- 2الطول 

Sds  0.92 2.03- 0.84 2.00- 1.11 2.10- 5الوزن 

Sds  1.51 1.85- 1.62 1.46- 1.32 2.50- 2الوزن 

BMI1 15.26 1.67 15.14 1.98 15.18 1.85 

BMI2 15.28 1.90 15.87 2.07 15.64 1.92 

BMISDS -1.79 1.67 -1.33 1.26 -1.50 1.40 

BMISDS2 -1.50 1.68 -1.48 1.49 -1.49 1.48 
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 : تطور مشعرات النمو بعد الجراحة(11)الجدول 

 p-value النحراف المعياري المتوسط العدد الجراحة المتغيرات

HSDS2 

 0.48 2.63- 4 جراحة

0.11 

 0.81 1.84- 5 ل جراحة

WSDS2 

 1.32 2.50- 3 جراحة

0.57 

 1.62 1.46- 5 ل جراحة

BMISDS2 

 1.68 1.50- 4 جراحة

0.98 

 1.49 1.48- 5 ل جراحة

المجموعلات التلي ستوضل  بالنسلبة لمتغيلر العملر بلين  p-value =0.55>0.5لليس منلاك أي فروقلات ذات أمميلة إحالايية 
 ل.لمجراحة أو 

 

 المناقشة:
حالللللة ملللل  أرجحيللللة  28بمللللغ عللللدد المشللللاركين فللللي الدراسللللة 

% ملللن الحلللالت وملللذا ينسلللجم مللل  نلللدرة 75لإالللابة اللللذكور 
حللدوث المتمزمللة وأكبللر عللدد لممرضلل  فللي احللدى الدراسللات 

 .(3)مريضاً. 26التونسية بمغ 
لعللدم  سللنة ممللا يشللير 623العمللر الوسللطي لمتشللوي   غبملل 

انتباع الأمل والأطبال لهذع المتمزمة ومذا ينسجم م  الدراسة 
 7مريضللاً كللان وسللطي عمللر التشللوي   54الفرنسللية عملل  

 .(5)سنوات. 
% ملن الحلالت وكلان موجلوداً 9624 ياب الدم  فلي  دشوم

 منذ الولدة لكن دون أن يتم النتباع له.
% ملللن الحلللالت وملللي 57جلللدت قرابلللة بلللين اللللزوجين فلللي و  

 نسبة متوقعة لشيوع زواج الأقارب في 

مجتمعاتنلللا وللللم تلللذكر درجلللة القرابلللة فلللي الدراسلللات العالميلللة. 
% من الحالت ومذا طبيعلي 88القاة العايمية في  تشومد

كلون الملرص ذي وراثلة جسللدية متنحيلة وينسلجم مل  الدراسللة 
 .(55)عايمت. 52ريضاً من م 54الفرنسية التي كانت 

% مللن الحللالت 44فشللل النمللو العللرص المحضللر فللي  نكللا
% 89وملللذا مفسلللر بوجلللود اللللم ارتواييلللة التلللي شلللومدت فلللي 

وكلللذلك القالللور الكظلللري اللللذي شلللومد فلللي جميللل  الحلللالت. 
 بينما كلان الولتمج بسلبب نقل  سلكر اللدم عرضلاً محضلراً 

% ملللللن الحلللللالت مملللللا يشلللللير لوجلللللود حلللللالت ملللللن 55فلللللي 
القاللللور الكظللللري المعللللاوص والللللذي يتظللللامر بفشللللل النمللللو 

 والتابغات والتعب.
كانلللت الحاثلللة الكظريلللة مرتفعلللة للللدى كلللل أفلللراد الدراسلللة مللل  

بيكلو رام /ملل وملذا يعكلس طلول فتلرة القالور  959وسطي 
 الكظري قبل التشوي .

% ملللللن الحلللللالت 65شللللومدت الضلللللطرابات العالللللبية فللللي 
وكللان المفللت فيهللا مبللوط القللدم ومللذا يشللير لاللعوبة الفاللل 

النتبلاع لععلراص العالبية فلي  مبين المتمزمتين كونه ل يلت
السللتجواب السللريري وبالمقارنللة ملل  الدراسللة التونسللية كانللت 

 (3)الضطرابات العابية موجودة في ثمثي الحالت.
%( لمجراحة وكان متوسط العمر عنلد 32مرض  ) 9وض  

سللللنة فللللي الحللللالت التللللي وضللللعت  7228التشللللوي  أعملللل  
سلللنة لمحلللالت التلللي للللم توضللل   5282لمجراحلللة مقارنلللةً مللل  

لمجراحللة كمللا كانللت قلليم الحاثللة الكظريللة أعملل  فللي الحللالت 
التلي وضلعت لمجراحلة فيملا كانلت مشلعرات النملو ملن حيلث 

ومشلعر كتملة الجسلم متقاربلة بلين المجملوعتين  الوزن والطول
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مل  تحسلن النحرافلات المعياريلة لمطلول واللوزن  قبلل الجراحلة
أشللهر مللن الجراحللة دون  6اللل   3ومشللعر كتمللة الجسللم بعللد 

 فارق احاايي مام.
وضللل  الأطفلللال لنظلللامين موتمفلللين ملللن المعالجلللة المعيضلللة 

ي الجرعة ثمث)بالستيروييدات القشرية السكرية سوال بجرعتين 
% ملللن 5529 االيوميللة اللباحاً وثمللث الجرعللة مسللالً( وشللكمو 

ناللف الجرعلة اليوميللة اللباحاً )الحلالت أو بللثمث جرعلات 
وربللللل  الجرعلللللة ظهلللللراً وربللللل  الجرعلللللة مسلللللالً( وتملللللت دراسلللللة 
متغيرات النمو والوظيفة الكظرية بعلد العلمج المعليص حيلث 
 لللللوحظ التحسللللن فللللي كللللم النظللللامين دون فروقللللات إحاللللايية
تذكر ومنا نركز عم  نظلام الجلرعتين اللذي يضلمن مطاوعلة 

تلدرس الدراسلات السلابقة تلاثير نظلام  مأكبر عمل  العلمج. ولل
 (3)العمج أو مشعرات النمو بعد الجراحة.

 

 الاستنتاجات والخاتمة:
وجللود تشللكل متمزمللة تربللل أ)الغللروف( حالللة مهللددة لمحيللاة ل

القاللللللور الكظللللللري ور للللللم وجللللللود أحللللللد مكونللللللات المتمزمللللللة 
الأساسلية ومللو  يللاب اللدم  منللذ الللولدة ال أنله  البللاً مللا يللتم 
إ فالللله وملللن منلللا ضلللرورة النتبلللاع لهلللذا العلللرص لسللليما فلللي 

 الحالت العايمية.
يلللؤدي التشلللوي  البلللاكر لتجنلللب الوتمطلللات الناجملللة علللن 

بالسللتيروييدات ومللن  نقل  سللكر الللدم وبللدل العلمج المعلليص
منللا يللاتي التفكيللر فللي مللذع المتمزمللة النللادرة فللي كللل حللالت 
القالللللور الكظلللللري أو عسلللللرة البمللللل  لسللللليما بوجلللللود القالللللة 

 العايمية.
يجللب تللدبير المرضلل  فللي مركللز متعللدد الوتاااللات ملل  
اوتيللللار التوقيللللت المناسللللب لمجراحللللة والتوسلللل  فللللي الأبحللللاث 

 ي الحالت العايمية.الجينية لهذع المتمزمة لسيما ف
 

 (.501100020595مذا البحث ممول من جامعة دمشق وفق رقم التمويل )التمويل: 
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