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 المقدمة
 

بما في ذلك  اتضيامرعدد من الإل الخلقية سببا  ت اتشوهالتبقى 

 خاصة  المواليد اتيفوالرحمية و ولادة المبكرة، وفيات المواليدحالات ال

الإجتماع الثالث والستين  في منطقة الشرق الأوسط وشمال أفريقيا. خلال

ت منظمة الصحة العالمية جميع ، حث  0202جمعية الصحة العالمية في عام ل

مات لعيوب الخلقية كجزء من المعلولبيانات مراقبة  جراءالدول الأعضاء لإ

لموت الجنين داخل  سببكونها لوذلك الصحية على الصعيد الوطني 

في البلدان ذات الدخل  غالبا   الرحم، الولادة المبكرة ووفيات المواليد

 والمنخفض. المتوسط

 

 أيضتشوهات في وظيفة، هيكل، أو بالالخلقية التشوهات  فتعر    

وعة واسعة من تشمل مجمهي والتي تكون موجودة عند الولادة. والجسم 

هذه التشوهات إما إلى  تؤديالتشوهات مع مستويات مختلفة من التأثير. قد 

من  التشوهات الخلقيةأو إلى نتائج قاتلة.  جسديضعف عقلي و / أو 

تعرض الالبيئية، العوامل  ،الأمراض المعقدة التي يمكن أن تسببها الوراثة

. ومع ذلك، فإن الرحم إنتانات داخلو مواد كيميائية، ،مخدراتلأدوية ، 

 ة السبب.في المئة من العيوب الخلقية تظل غير معروف 07

في تقرير صدر مؤخرا  من مؤسسة "مارش أوف دايمز" 

(MOD،)  من  يعانيطفل في الولايات المتحدة  33واحد من كل  تبي ن أن

تراوح بين يعيب خلقي معروف،  0،777خلقي. هناك أكثر من  تشوه

أو تحديدها ها إذا ما تم  العديد منيمكن الوقاية من ر. طفيف إلى تشوه خطي

الرغم بويمكن تحسين نتائجها من قبل الكشف المبكر عند الولادة والعلاج. 

السبب  تبقى هيف،  من التشوهات الخلقية كثيرأو شفاء اليمكن علاج  همن أن

 ٪ من07ما يمثل أكثر من  أيالرئيسي للوفاة في السنة الأولى من العمر، 

الأطفال فرصة أكبر لهؤلاء  نكويبحيث مجموع وفيات الأطفال الرضع. 
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الخلقية،  تشوهاتلمرض والعجز على المدى الطويل من الأطفال دون الل

، أشارت التقديرات إلى أن 9110ء المالية. في عام اعبالأبالإضافة إلى 

 التكلفة الإجمالية لرعاية الأطفال الذين يعانون من تشوهات خلقية في

بسبب العبء الثقيل ، و. مليار دولار سنويا   9.0الولايات المتحدة تجاوزت 

( إنشاء نظام CDCمراكز السيطرة على الأمراض والوقاية منها )قررت 

كشف ونشر , لرصد أساسيهو أمر الذي والتشوهات الخلقية لرصد 

 لدراسة أسبابها.وبالتالي المعلومات 

(، MODش أوف دايمز )( لمار0772وفقا  للتقرير العالمي )

٪ من التشوهات الخلقية تحدث في البلدان المنخفضة والمتوسطة 10

الدخل، مع الغالبية في منطقة الشرق الأوسط وشمال افريقيا. لبنان يفتقر 

الى أنظمة المراقبة لتحديد التشوهات الخلقية على الرغم من الأدلة التي 

لتعرض لعوامل الخطر تبي ن العبء الصحي الناجم عن هذه العيوب، وا

المختلفة في البلاد. ومع ذلك، فإن الشبكة الوطنية للمعلومات حول الولادة 

قاعدة بيانات لجمع  9111( أنشأت في عام NCPNNوما بعدها )

مستشفى في مناطق مختلفة  39المعلومات عن فترة ما حول الولادة من 

 الوطنية.٪ من إجمالي الولادات 37من البلاد، والتي تمثل حوالي 

بناء على ما سبق، أطلقت وزارة الصحة العامة في لبنان برنامج 

وطني لرصد التشوهات الخلقية مع الإستعانة بالخبرة الفنية لفريق 

NCPNN  وبدعم من مركز السيطرة على الأمراض. تنفيذ هذا الرصد

الوطني هو علامة فارقة لهذا البلد وإنجاز كبير وخاصة مع وقوع 

لقية الخطيرة. فهم الوفيات الناجمة عن التشوهات الخلقية التشوهات الخ

وعوامل الخطر المرتبطة بها يؤدي إلى تنفيذ التدخلات لمنع تلك التشوهات 

 ولتحسين رعاية المواليد المصابة.

كشفت البيانات التي تم جمعها على مدى السنوات العشر الماضية 

ت الخلقية. بحيث ، نقص كبير في الإبلاغ عن التشوهاNCPNNمن قبل 
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 9،777لكل  10تراوحت نسبة ومعدل انتشار التشوهات الخلقية ما بين 

مولود  9،777لكل  31.0مولود حي في المناطق ذات الدخل المنخفض و 

حي في المناطق ذات الدخل المرتفع. ومع ذلك، فإن نسبة التشوهات الخلقية 

وهات )الصغيرة لجميع أنواع التش NCPNNفي لبنان، كما جاء في تقرير 

لكل  92.5و  0770ولادة حية في عام  9777في  30.3والكبيرة( كان 

للتشوهات الرئيسية فقط. بالإضافة إلى  0771ولادة حية في عام  9،777

 0773من تشرين الأول  NCPNNذلك، أشارت البيانات التي جمعتها 

ة هي بشكل غير متوقع أن  أكثر التشوهات الخلقي 0775إلى كانون الأول 

٪( بالمقارنة مع المناطق الريفية والمحرومة 22.0من مستشفيات المدن )

٪( ذات الوضع الاجتماعي والاقتصادي المتدني و معدلات زواج 33.1)

 الأقارب المتزايدة.

من الأسباب الرئيسية  مفاده أن واحدا   واحد ستنتاجمما يقودنا إلى إ  

عن التشوهات الخلقية  غعدم الإبلا على الأرجحوراء هذه الملاحظة هو

، انعدام التدريب، عدم توافر المتخصصين في المراكزلخبرة لنقص ا نظرا  

 .التجهيزتقار إلى نظم الإحالة الإقليمية وعدم الإففي جميع الأوقات، 

مركز السيطرة ", "لهذاو وبدعم من مؤسسة "مارش أوف دايمز

،  "لادة وما بعدهاالشبكة الوطنية للمعلومات حول الو" و "على الأمراض

 تمييز من أجل تحسين لأفرادكمبادرة لتدريب ا للتشوهات الخلقيةدليل  أنشئ

الوطني المنشأ  مركز الرصدل عنهاوالإبلاغ تشخيصها ، التشوهات الخلقية 

التشوهات ، و الطبعة الأولى ستشمل في طور العمل . هذا الدليل هو حديثا  

 90ى خبرتنا على مدى السنوات ال عل بناء مجتمعناشائعة في الخلقية ال

 سيتم تصنيف. في وقت لاحق له سينشر تابعال قرص المدمجالماضية. وال

-ICDللتصنيف الدولي للأمراض  ) في هذا الدليل وفقا  التشوهات الخلقية 

دليل تعليمي موجه إلى الوبما أن هذا إلى أجهزة.  ه(، وسيتم تقسيم10

تعليمية )مساعدي الوالمستويات مقدمي الرعاية من مختلف الخلفيات 

ويتضمن  ص.لخ  مط وبس  فهو م( البحوث، الممرضات، والأطباء عموما  
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معلومات أكثر لالقارئ بحاجة  لائحة من الكتب المرجعية والموارد إذا كان

 .تفصيلا  

 

ساهم في تطوير هذا الدليل وكذلك جميع من جميع  شكرنود أن ن  

دوناالأطباء الذين   هم.صور مرضاب زو 
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 القلب والأوعية الدموية تشوهاتالفصل الأول: 

 

 :في هذا المقطع

 

I . مقدمة 

I.1 . الفتحة بين الأذينين 

I.2 . ةالقناة الأذينية البطينية المشترك 

I.3  . تضيق برزخ الأبهر 

I.4  . الإتصال البطيني الشرياني المتنافر 

I.5  .  القلب الأيسر عدم تصنعمتلازمة 

I.6  . وهات الصمام الأبهري والتاجيتش 

I.7  . الشرف مثلثتشوهات الصمام الرئوي و 

I.8  . تضيق الصمام الرئوي الخلقي 

I.9 . بطين وحيد 

I.10  . باعي فالور 

I.11  . الفتحة بين البطينين 
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I. 5-1 مقدمة 

 عيوب في القلب والدورة الدموية. أمراض القلب الخلقية تشمل 

 في  1 إلى 0التشوهات الخلقية:  النوع الاكثر شيوعا من يه

 ولادة حية. 9777

 عند الولادة، وتتراوح الأعراض ما بين  ةكون لاعرضيت يمكن أن

  .معتدلة إلى حادة قد تهدد الحياة

 من الحالات متعددة الأسباب.17 في ٪ 

  أدوية مستخدمة أثناء الحمل )أي ب ٪ يمكن أن تكون متعلقة97في

نتوين( أو التهابات داخل الرحم )أي الوارفارين، ثنائي فينيل هيدا

 الألمانية(.الحصبة 

 تشوهات وراثية )أي تثلث الصبغي  وجود معالإصابة خطر يزداد

 (.93و  91و  09

  فشل القلب: لا عرضية إلى السريرية منتختلف الأعراض 

o نفسلتا ة فيسرع 
o نقص التأكسج 
o زرقة 
o  يةقلبنفخة  
o  التغذية فيصعوبات 
o فشل في النمو 
o ية المنشأصدمة قلب 

 
 

 الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها: 
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o الصدر بالأشعة السينية تصوير 
o الكهربائي تخطيط القلب 
o صدى تصوير القلب بال 
o قسطرة القلب في بعض الأحيان 
o المغناطيسي أو  القلب بالرنيننادرا ما نحتاج لتصوير

 التصوير المقطعي 
o إلى مركز  في معظم الحالات من الضروري الإحالة

طب القلب للأطفال وجراحة القلب  يتوفر رعاية حيث
  .والصدر
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I.1  الفتحة بين الأذينين(ASD) 
 

 :الفتحة بين تعتبر. في الحاجز الثانوي ةتحأيضا الف تدعى الوصف

. بشكل معزولحدث في كثير من الأحيان تنسبيا و ةشائع الأذينين

 لب وهو أكثر شيوعا  في الق التشوهات٪ من جميع 97-2تمثل حوالي 

 الفتحة بين الأذينينتميز ت(. و9:0 إناث: ذكورنسبة الإناث ) لدى

الجدار أو عدة فتحات ذات أحجام متفاوتة في  ةواحدفتحة جود بو

الفتحات تسمح هذه ، العضلي الليفي بين الأذين الأيمن والأيسر 

قد  إلا  وتلقائيا الفتحة غلق تختلاط الدم المؤكسج وغير المؤكسج. قد بإ

 جراحي. تصحيحتتطلب 

 

 الأعراض: 

o  يةعرض غير أشكال الفتحة بين الأذينينمعظم.  

o أسابيع 1-2 في عمر أولا   ظهرقد ت: 

  ناعمة مع إنقسام "ثابت" في ة نقباضيإقلبية نفخة
  الصوت الثاني للقلب

  حدث إذا تم تحويل الدم من الوريد الأجوف وتزرقة
 الفتحة بين الأذينينالسفلي عبر 
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 الصمام الرئوي

 

 الصمام مثلث الشرف

 الفتحة بين الأذينين

 الصمام التاجي

 
 الصمام الأبهري

 

 الدم المؤكسج

 الدم ناقص التاكسج

مزوجالدم الم  

 

 الفتحة بين الأذينين 1.1الشكل
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 I.2القناة الأذينية البطينية المشتركة 

 

 :من جميع 5-0تمثل  الأذيني البطينيعيوب الحاجز  الوصف ٪
فتاح المشترك بالإنكامل الشكل الخلقية في القلب. يتميز ال التشوهات

 :عن طريقبين جميع حجرات القلب الأربع 

o ذينينالحاجز بين الافي كبير  خلل 

o خلل كبير بين البطينين 

o  البطينين.ب ربط كل من الأذينينيمشترك أذيني بطيني صمام 
 

 :علامات قصور القلب: الأعراض 

o  وزلة تنفسيةتعب سهل 

o لتغذية وعدم زيادة الوزنضعف ا 

o معدل ضربات القلب السريع تسارع 

o برودة الأطرافو / أو  شحوب 

o تعرق 

o الجهد  ندفقط ع ظهرزرقة ، قد ت 

o  يةقلبدفعة وأ، يةقلبنفخة  
 

 :الأخرى المرافقةالتشوهات • 

o  متلازمة داون( 09تثل ث الصبغي( 

o المتلازمة انعدام الطح 

o جزئي الشكل الليس فان كريفيلد في ديجورج وأ متلازمة
 قناةلل
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 الدم المؤكسج

 الدم ناقص التاكسج

 الدم الممزوج

 

 الصمام الرئوي

 

الصمام مثلث 

الشرف

 

 الفتحة بين
الأذينين   

 الصمام الأبهري

 

 الصمام التاجي

 

الوريقات الغير 
 متكاملة

 الفتحة بين 
البطينين   

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 لبطينيةالقناة الأذينية ا  1.2الشكل

املةالوريقات الغير متك  
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3. I برزخ الأبهرتضيق 
 

 تشوهات٪ من 1-2حوالي برزخ الأبهريشكل : تضيق الوصف 
 القسم القريب من يأو تضيق ف حددم قاربتبخلقية. ويتميز القلب ال
قلب أثناء الانقباض اليؤدي إلى زيادة ضغط  مماالصدري الأبهر

القلب الاحتقاني. هو أكثر  قصوررتفاع ضغط الدم أو إ وبالتالي
التصحيح ب. ويوصى 9.5  نسبة الذكور: للإناث شيوعا عند الذكور:

 .ةمعتدلللحالات الالجراحي حتى 
 

 تشوهات تضييق والالم شدة الأعراض تعتمد على حج :الأعراض
 .المرافقة

o على الفحص السريري  يالفخذالنبض اب يانخفاض أو غ
 الروتيني.

o ة و السفليةعلويبين الأطراف ال التوتر تفاوت كبير في  
o  من  90إلى 10  اليومكارثية في الأعراض تكون  أنيمكن

 يقصور قلببحيث يظهرالشريانية  غلاق القناةنبعد ا الحياة
 حماض شديد:ع مالحاد، وصدمة 

 عدم انتظام دقات القلب 
 يةتنفس زلة 
 تعرق غزير 
 شحوب 
 تهيج 
 تضخم الكبد 
 وارتفاع ضغط الدم في الأطفال الأكبر  يةنفخة قلب

 .سنا  
 

 تشوهات أخرى قد تكون مرافقة: 
o ذو مصراعين صمام أبهري 
o ة فيكبير فتحة ( الحاجز البطينيVSD) 
o تضيق الأبهر 
o يانيةقناة شر 
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o تضيق تاجي 
o ة تيرنرمتلازم 
o شون متلازمةالايسر:  جانبال متعددة في آفات انسدادية 

 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 تضيق برزخ الأبهر 1.3.الشكل

 الدم المؤكسج

الدم ناقص 

 التاكسج

 

 تضيق الابهر
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 I.4  الإتصال البطيني الشرياني المتنافر

 اليميني القلب .أ

 :الوصف •

o لجانب الأيمن من التجويف الصدريالقلب إلى ا إزاحة 

o .لا تغيير تشريحي 

 

 الأعراض: •

o لا عرضي 

 

 :افقةالمر خرىالأ التشوهات •

o 93لث الصبغي تث 
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 الشكل )أ(9.0   توضع القلب اليميني

موضع القلب 

 الطبيعي

 قلب يميني
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 الأوعيةوضع الشرايين الكبرى أو متبديل ب. 
 

 0-5تشكل ولادة حية، و  37/977777-07 نسبة حدوثها: الوصف ٪
يعني  . حرفيا  الحدوث عند الذكور مع غلبة ية ب الخلقالقل تشوهاتمن 

من البطين الأيمن والشريان الرئوي من  ينشأ هذا التشوه أن الأبهر
 الدم المؤكسج إلى الرئتين والدم غير المشبع إلى عودي .البطين الأيسر

، الكامل هو الأكثر شيوعا   تغيير وضع الشرايين الكبرىالدوران.  جهاز
لأن الشريان  اليميني يه: تغير وضع الشرايين الكبرىكما يشار إل

 .ي هو الأمامي وإلى اليمين من الشريان الرئويبهرالأ
 

 :الأعراض 
 

o  الولادة إذا لم يكن هناك خلط كاف بين  دواضحة مباشرة بعزرقة
  دورانينال
o نم يعاني عيالرض تظهر الزرقة في البداية فقط عند البكاء إذا كان 

 مع فتحة كبيرة بين البطينين تغير وضع الشرايين الكبرى 
o  أسابيع 0- 2خلال قصور القلب الاحتقاني تتطور علامات 
o ة لرباعي فالو إذا عادة ما يكون الإزرقاق بارز والأعراض مماثل

مع فتحة بين تبدل توضع الشرايين الكبيرة كان الرضيع يعاني من 
  .رئوي أو رتق وتضيقالبطينين 

  

 :التشوهات الأخرى المرافقة 
 

o   بقاء الثقبة البيضوية غالبا 
o من 97وحوالي من الحالات  ٪ 05-07في  فتحة بين البطينين ٪

  البطين ك لمسمن عرقلة تدفق  يعانونهؤلاء 
o   بقاء القناة الشريانية، فتحة بين الأذينين: أقل شيوعا 
o   (1)في حوالي  تشوهات خارج قلبية نادرا٪ 
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 تبديل موضع الشرايين الكبيرة  1.4( ب)الشكل  
 

 الدم المؤكسج

الدم ناقص 

 التاكسج

 الدم الممزوج

 

نشأ الأوعيةتبادل م  

 

 الفتحة بين
الأذينين   
 

 وعاء دموي يصل الأبهر بالرئوي
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I.5   عسرمتلازمة ( تصنع القلب الأيسرHLHS) 

 :تتميز  الوصفHLHS لأجزاء اليسرى بنقص تصنع معظم ا
 للقلب بما في ذلك:

o الأبهر 
o الصمام الأبهري 
o الأيسر البطين 
o الصمام التاجي 
o والأذين الأيسر 

 
٪ من جميع تشوهات القلب الخلقية. تنتقل  بشكل وراثي 1تمثل نحو 

٪(. وهي عادة ما تكون 20مقهور ومعظم المرضى هم من الذكور )
 قاتلة في الشهر الأول من الحياة إذا لم تعالج.

 

 :الأعراض 
 

o ن ساعات أو عدة أيام بعد الولادةزرقة في غضو 
o  رماديشحوب، لون 
o زلة وصعوبة في التنفس 
o ضعف النبض في جميع الأطراف 
o ضغط الدم المنخفض 
o نفخة باهتة، الخبب في فشل القلب 
o الوسن 
o  صدمة شديدة قد تؤدي إلى: إحتلاجات، فشل كلوي، فشل الكبد

 والقلب
 

 :التشوهات الأخرى المرافقة 
 .خارج قلبية تشوهات مع حالاتال٪ من 97قد ترتبط في 
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 متلازمة عسر تصنع القلب الأيسر 1.5. الشكل

 

وعاء دموي يصل 

 الأبهر بالرئوي

 الفتحة بين

الأذينين   

 

 أبهر صغير

 

 الدم المؤكسج

 الدم ناقص التاكسج

 الدم الممزوج

 

 بطين أيسر غير متطور
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I.6 تشوهات الصمام الأبهر والتاجي 

لصمام الأبهري أو : تتميز هذه المجموعة بتضيق أو قصور االوصف• 
 التاجي. وتشمل:

o يق أو رتق الصمام التاجي الخلقي تض 
o  الخلقي الصمام التاجيقصور 
o الخلقي  يصمام الأبهرتضيق أو رتق ال 
o قصور الصمام الأبهري الخلقي 

 

  لقيتضيق أو رتق الصمام التاجي الخ . أ
 

ف رتق التاجي بغياب الاتصال الأذيني البطيني الأيسر. الوصف•  : يعر 
ويتواجد في كثير من الأحيان بالاشتراك مع البطين الأوحد. التضيق 
التاجي هو طيف مستمر من التشوهات التي تشمل العديد من مكونات 

 الصمام التاجي.
 
 الأعراض:• 

o تعتمد على درجة الإنسداد 
o ي عند الولادةقد يكون لا عرض 
o  نتاج القلب وفشل إنقص تروية الأطراف بسبب انخفاض

 في حال وجود تضيق شديد القلب الأيمن
 

 التشوهات الأخرى المرتبطة برتق التاجي:• 
o مخرج مزدوج للبطين الأيمن 
o وضع الشرايين الكبيرةم بدلالبطين الأيسر الأوحد مع ت 
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 الشكل )أ(9.2  تضيق الصمام  التاجي الخلقي

تاجيال تضيق الصمام  الصمام التاجي الطبيعي  
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 (MIالقصور التاجي الخلقي ) .ب

 القصور التاجي الخلقي المعزول نادر الحدوث. هو  :الوصف
نتيجة لخلل في الصمام يؤدي إلى قلس التاجي )ارتجاع الدم إلى 

 .الأذين الأيسر(
 

 :الأعراض 
o مد على درجة عجز أو قصور الصمام تعت 
o   عند الولادة يعرضلا غالبا 
o وسع الأذين تي ثيحب تاجي تظهر تدريجيا  القصور  علامات

 .حجم البطين الأيسر تضخمالأيسر وي
 

 :التشوهات الأخرى المرافقة 
o نالأذيني الفتحة بين 
o  نالبطينيالفتحة بين 
o تغير موضع الشرايين الكبيرة 
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 الصمام التاجي

 العضلات الحليمية

 الشكل )ب(9.2  قصور التاجي الخلقي
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 تضيق أو رتق الصمام الأبهري الخلقي .ج

ل فتح الصمام الأبهري )تضيق( أو ا: ويتميز إما بعدم إكتمالوصف• 
من البطين الأيسر. غيابه )رتق(. هذه التشوهات تعرقل ضخ  الدم 

٪ من جميع المرضى الذين 2-3تضيق الأبهر الصمامي يحدث في 
شائع لدى يعانون من تشوهات القلب والأوعية الدموية الخلقية. 

 9 :0 : إناثالذكورنسبة  ،الذكور
 
 :الأعراض 

o الخفيفتضيق الفي حالات  يعرضلا كون ي قد 
o ند تضيق الصمام الأبهري الحرج أو الشديد يظهر ع عند

 أعراضلضغط، أو ا خافضإنب، و، شح: تهيجالرضع 
 قصور القلب:

 زلة تنفسية  
 نفستتسرع ال 
 تحت الضلع  سحب 
  ةمنتشرخراخر  
  رئويالوريد التشبع  لعدم ةثانويزرقة 

 
 :التشوهات الأخرى المرافقة 

 ( متلازمة تيرنرXO) 
 تضيق الشريان الأبهري 
  بقاء القناة الشريانية 
 ر ما فوق الصمام مرتبطة ملاحظة:  تضيق الأبه

 بمتلازمة وليام
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 الأبهر

 

 الصمام الأبهري

 

 صماموريقات ال

 الثلاث 

 

 صمام أبهري طبيعي

 

 الصمام ثنائي

 الوريقات 

 

 صمام أبهري متضيق

 البطين الأيسر 

 

 تضيق الأبهر 1.6(ج)الشكل 

 الأبهر
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 د. قصور الصمام الأبهري الخلقي

 :يتميز بإنغلاق غير كامل للصمام مما يؤدي إلى تدفق الدم  الوصف

 إلى الوراء من الشريان الأبهري إلى البطين الأيسر.

 كان القصور شديد :لا عرضي عادة عند الولادة. إذاالأعراض 

 :التاليةعراض الأظهر ت

o ضعف في التغذيةخمول أو 

o القافز نبضال 

o يةتنفس زلة 

o تسرع النفس 

o عدم انتظام النبض / عدم انتظام ضربات القلب 
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 الشكل )د(9.2 قصور الصمام الأبهري الخلقي

 البطين الأيسر

 البطين الأيمن

 

 ضعف

الصمام 

 الأبهري

 الأيسر

 بإحكام الشريان الأبهري بالإنغلاق صمام فشل

إلى البطين الأيسر الدم ارتداد يسبب  
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I.7 .تشوهات الصمام الرئوي ومثلاث الشرف 
 
 الصمام  : مجموعة من التشوهات تتميز بتضيق أو قصورالوصف

 :مثلث الشرف أو الرئوي. وتشمل هذه المجموعة
o  تضيق أو رتق الصمام الرئوي 
o  قصور الصمام الرئوي 
o رتق الصمام مثلث الشرف 
o تشوه إيبشتاين 
o .متلازمة نقص تصنع القلب الأيمن 

 

 تضيق الصمام الرئوي . أ
 

 مع الحاجز البطيني  المعزول : تضيق الصمام الرئويالوصف
القلبية. يسبب  التشوهات٪ من كل 97-1 ويشك ل سليم شائع نسبيا  ال

إلى زيادة ضغط  يؤديالدم من البطين الأيمن مما  ضخ  بعرقلة 
 .البطين الأيمن

 
 لأعراض:ا 

o   يعرضلا  غالبا 
o تعتمد على شدة التضيق 
o تعبمع  ةإلى شديد ةمعتدل زل ة تنفسية 
o  من خلال وذلك  لليمين اليسارمن  كان الشنطزرقة إذا

 .الفتحة بين الأذينينأو  البيضاوية ثقبةبقاء ال
 

  افقةالمرى الأخرالتشوهات: 
o  لبطين الأيمن والشريان الرئويلآفات انسدادية 
o .متلازمة نونان 
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 الشكل )أ(9.0  تضيق الصمام الرئوي

الصمام الرئوي تضيق  طبيعيا    

 الصمام

الرئوي    
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  رتق الصمام الرئوي .ب

 تشوهاتالحاجز البطيني سليم من بقاء : رتق الرئوي مع الوصف 

 رئويالصمام يكون الالتعريف، ب. الشائعة مزرقةالالقلب الخلقية 

الرئوي من خلال القناة ويتم توفير تدفق الدم  غيرمفتوحمختوم أو 

 الشريانية السالكة.

 :الأعراض 

o الشريانيةالقناة عندما تنغلق ساعات قليلة زرقة بعد الولادة ب 

o  يةتنفس زلةتسرع النفس مع عدم وجود 

o الأوكسجين عطاءلإ مقاومنقص الأكسجة ال 

o ناقصة التأكسج حماض أيضي يعكس تلف الأنسجة  

o القصية اليسرى السفليةد شاملة على الحدو لينة نفخة انقباضية. 

  المرافقة:التشوهات الأخرى 

o الحاجز عيوب  

o الشرف مثلث الصمام تقر    

o الرئوي للشريان  القريب الرتق     

o الأبهري التضيق    

o الثلاث للشرف إيبشتاين شذوذ  

 



35 

 

 

 الشكل )ب(9.0 رتق الصمام الرئوي 

 بقاء القناة الشريانية

 صمام رئوي غير طبيعي

 فتحة بين الأذينين

 بطين أيمن صغير

رئويال رتق الصمام طبيعيا    
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 قصور الصمام الرئوي الخلقي .ج

 :يعرف أيضا بقلس الصمام الرئوي أو عجز الرئوي.  الوصف

الصمام الرئوي بإحكام مما يتيح تدفق الدم  وريقاتث لا تنغلق بحي

 إلى الوراء، وبالتالي نفخة واضحة.

 لا عرضي أونفخة لينة في القلبالأعراض :. 

  المرافقة:التشوهات الأخرى 

o فالو رباعي      

o الأذينين بين الفتحة      

o البطينين بين الفتحة      

o  الشريانية القناة بقاء  

o ناننو متلازمة   
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   قصور الصمام الرئوي الخلقي  1.7الشكل )ج( 

 صمامالوريقات 

بشكل غير  تنغلق

، مما يسبب كاف

 إلى إرتجاع الدم

 البطين الأيمن
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  الخلقي / متلازمة نقص تصنع القلبرتق الصمام مثلث الشرف  .د

 الأيمن 

 :يعرف رتق الصمام مثلث الشرف بعدم تخلق أوغياب  الوصف

كامل للصمام مع عدم وجود اتصال بين الأذين والبطين الأيمن. مما 

 يؤدي إلى عدم تطور البطين أوعدم تصن ع البطين الأيمن.

 :الأعراض 

o الرئويفي ى تدفق الدم تعتمد عل 

o  في اليوم الأول من الحياة إذا انخفض تدفق  واضحةزرقة

 الرئويفي الدم 

o الرئوي تدفق الدمبزيادة  عراض قصور القلب المتصلةأ 

o  تشوهات أخرى ما ترافقت مع إذا   يةقلبنفخة. 

 :التشوهات الأخرى المرافقة 

o D-TGA تبديل توضع الشرايين الكبيرة اليمنى، 

o الفتحة بي( ن الأذينينASD) 

o ( الفتحة بين البطينينVSD) 

o ( بقاء القناة الشريانيةPDA) 

o اليسرى تبديل أو سوء توضع الشرايين الكبيرة. 
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 نقص تصنع الشريان الرئوي

 نحو الرئة

 نقص تصنع البطين الأيمن
 غياب او إغلاق
 الصمام الرئوي

 الأيمن قلبال متلازمة عسر تصنع 9.0( 0)د الشكل

 الفتحة بين الأذينين

 الفتحة بين البطينين

الصمام مثلث الشرف غير 
 المتطور

 رتق الصمام مثلث الشرف الخلقي  ) 91.7الرقم )د
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 شذوذ إيبشتاين .ه

 :نسدل الصمام مثلث الشرف في شذوذ إيبشتاين للاسفل ي الوصف

ن معالبطين الأيمن  إلى جزء من   زيادة وريقاته مما يشكل تأذ 

لأيمن الذي هو مستمر مع الأذين الأيمن. يحدث في حوالي البطين ا

 ٪ من المرضى الذين يعانون من تشوهات في القلب.7.5

 الأعراض: 

o ند الولادة إذا كان التشوه معتدلقد يكون لاعرضي ع 

o لحاد مع زرقة في قد تظهر علامات قصور القلب الاحتقاني ا

 الحالات الشديدة

o نقباض شاملة للإال قلس مثلث الشرف نفخة 

o في فشل القلب الخبب 

 :التشوهات الأخرى المرافقة 

o الإتصال البيني بين الأذينين 

o نينيالفتحة بين البط 

o  تضيق أو رتق الرئوي 
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 شتاينتشوه إيب 9.0 الرقم )ه(

 الفتحة بين الأذينين

 الأذين الأيمن

 ةعودب يسمح النازح ثلاثي الشرف الصمام

 الأذين الأيمن الدم إلى
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I.8 .تضيق الصمام الرئوي الخلقي 

 

لمزيد من المعلومات عن الأعراض، الوصف )I.7 أ(القسم  مراجعة يرجى

 والتشوهات المرتبطة بها.

 الشكل 9.1  تضيق الصمام الرئوي
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I.9  وحيدبطين 

 :هوعبارة عن خلل نادر، حيث يتلقى بطين واحد الصمامين الأذيني  الوصف

البطيني. يحدث في كثير من الأحيان كجزء من تشوهات القلب والأوعية 

الدموية المعقدة. فيزيولوجيا البطين الوحيد تضم مجموعة متنوعة من الآفات 

مل للعود الوريدي خلط كايتم التشريحية، كرتق الصمام الأذيني البطيني حيث 

 والجهازية. بين الأوعية الرئوية ييتم تقسيم الناتج البطينوالجهازي والرئوي. 

 

 :الأعراض 

o  انظر( علامات الصدمة في الأسبوع الأول من الحياةHLHS) 

o حماض 

o في  فشل تحدي فرط التأكسج: أي زيادةPaO2 >957  على

 .٪ أوكسجين977
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 الرئوي التضيق تعتمد الفيزيولوجيا على درجة
 ئويالرعبر تدفق الدم كمية والذي يحدد

 الشكل 9.1 البطين الوحيد
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 I.10 ( رباعي فالوTOF) 
 

 يعتبر رباعي فالو من أفات القلب المزرقة الأكثر و :الوصف
 : وهو يتضمن ثلاثة أشكال:شيوعا  

o شكل كلاسيكي من رباعي فالو 
o رباعي فالو مع رتق رئوي 
o رباعي فالو مع صمام رئوي غائب 
 

 لكلاسيكي يتكون من أربعة عيوب:رباعي فالو ا
 ( فتحة بين البطينينVSD) 
 ( تضيق الصمام الرئويPS) 
 ح الشريان الأبهري إلى اليمين(هر )نزوتراكب الأب 
 تضخم البطين الأيمن 

 
 :الأعراض 

o ته تعتمد على درجة التضيق الرئويخطور 
o رقة عند الولادة أو تظهر تدريجياز 
o زلة تنفسية مع الأكل 
o ضعف في النمو 
o ة بسبب انخفاض زرقة شديد عقاتلة م قد تكون ،ةنوبات مفاجئ

 تدفق الدم الرئوي
o ية على الحدود القصية اليسرى العليا مع قاس ةنقباضيإ نفخة

 د.يوح صوت ثاني
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 ورباعي فال 1.10الشكل

الصمام مثلث 

الشرف

 

 الصمام الرئوي

 

 الدم المؤكسج

 الدم ناقص التاكسج

ممزوجالدم ال  

 

 الصمام التاجي

 

 الفتحة بين البطينين

 

 إلى الرئة

 

 إلى الرئة

 

 إنتقال الأبهر نحو اليمين
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I.11 نالبطيني الفتحة بين (VSD) 

 :الوصف VSD 07 إذ يشكلالأكثر شيوعا في القلب الخلل  يه ٪

أو أكثر في بوجود فتحة تميز تمن جميع أمراض القلب الخلقية. و

من عادة إلى تحول الدم بين البطينين  يديؤالحاجز البطيني مما 

كبيرة ال بسبب التحول المفرط قد تؤدي الفتحةالى اليمين. اليسار

 إلى فشل القلب الاحتقاني.

 :الخطورة تعتمد على حجم الخلل. الأعراض 

o دة المجهود التنفسيتسرع النفس مع زيا 

o التعرق المفرط 

o ة التنفسية مع الأكل وضعف النمو.التعب أو الزل 

o ملة للإنقباض في أدنى : نفخة عالية قاسية شافحصعند ال

رتبط في بعض الأحيان مع تالحدود القصية اليسرى، و

 رعشة

o علامات القصور تسبق غالبا   التيلتهابات الجهاز التنفسي إ 

 التشوهات الأخرى المرافقة: 

o  شذوذ الصبغيات 

o  93و 91، 09تثلث الصبغي 
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 الفتحة بين البطينين

 

 الصمام التاجي

 
 الصمام الأبهري

 

 الدم المؤكسج

 الدم ناقص التاكسج

 الدم الممزوج

 

 الصمام مثلث الشرف

 الصمام الرئوي

 

 الفتحة بين البطينين 1.11الشكل 

 

 الفتحة بين البطينين

 

 الصمام التاجي

 الصمام الأبهري 
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 المشقوق الفصل الثاني: الشفة المشقوقة والحنك
 
 
 

 :ا المقطعفي هذ
 
II  . مقدمة 

II.1  . الشفة المشقوقة 
II.2  . الحنك المشقوق 



50 

 

 .IIمقدمة
1, 6 

 
 

  الشفة المشقوقة و / أو الحنك المشقوق من تشوهات الفم والوجه التي
تحدث خلال الفترة الجنينية مؤدية  إلى شق جزئي أو كامل في الشفة 

لحنك وحده )وتسمى وحدها )وتسمى الشفة المشقوقة المعزولة( أو في ا
 زول( أو في كلا الشفة والحنك.الحنك المشقوق المع

 

  مولود حي  9777لكل  7.3هذه التشوهات شائعة نسبيا تتراوح من
مولود حي في  9777لكل  3.2في السكان الأمريكيين الأفارقة إلى 

 ان أمريكا الشمالية الأصليين.سك
 

 ل خطيرة فيما يتعلق إذا لم تعالج جراحيا، هذه التشوهات تثير مشاك
الكلام والتنشئة  بالتغذية، الجهاز التنفسي، التهابات الأذن الوسطى،

 الاجتماعية.
 

  ترتبط عادة الشفة المشقوقة و / أو الحنك المشقوق مع العديد من
 ت التي تسببها شذوذ الصبغيات.المتلازما

 

 .ويمكن للفحص السريري البسيط عند الولادة تشخيص هذه التشوهات 



51 

 

II.1 الشفة المشقوقة 
 

 الشفة المشقوقة عبارة عن وجود شق  واحد أو شق ين الوصف :
عموديين في الشفة العليا، وإذا كان شديد يمكن أن يمتد الشق إلى 

يمكن أن تكون الشفة . الجزء السفلي من الأنف أو اللثة العليا
المشقوقة من جانب واحد )أحادية الجانب( أو من الجانبين )ثنائية 

بوسط الأنف )تشكيل  لجانب( ناتجة عن فشل إندماج الفك العلويا
 .الحنك الابتدائي(

 

 تلاحظ الشفة المشقوقة عند الولادة بوجود ثلم أو فجوة الأعراض :
في الشفة العليا من جانب واحد أو كلا الجانبين حتى لو كان يمتد إلى 

 .خط اللثة
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 الشفة المشقوقة أحادية الجانب 6 9.0 )أ(الشكل 
 

 الشفة المشقوقة ثنائية الجانب 6 9.0)ب(الشكل 
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II.2 الحنك المشقوق 
 

 المشقوق هو تشوه خلقي يمكن علاجه بحيث لا  : الحنكالوصف
يتطور سقف الفم )الحنك( عند الطفل بشكل طبيعي خلال فترة 
الحمل، مما يترك فجوة )شق( قد تمتد حت ى تجويف الأنف. الحنك 
المشقوق  قد يشمل أي جزء من الحنك، بما في ذلك الجزء الأمامي 

من الأنسجة التي صغيرة المن سقف الفم )الحنك الصلب( أو الكتلة 
 تتدلى من الحنك الرخو )اللهاة(.

 

 لا تظهر أية أعراض عند الولادة. ومع ذلك، يمكن أن الأعراض :
تلاحظ  عند وجود مشاكل في التغذية تتمثل عادة بعدم القدرة على 

 الإمتصاص والبلع.
 

 الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها: 
o  الرغم من أن   التصوير بالموجات فحص الفم عند الولادة )على

فوق الصوتية عالية الدقة قد تكشف وجود الشفة المشقوقة و / أو 
 92إلى  90مل إعتبارا  من الحنك المشقوق في وقت مبكر من الح

 أسبوع(
o د أي خلل أو تشوهات أخرى الفحص السريري الشامل لاستبعا

 مرافقة.
o  بعاد التشوهات ستلإمسح القلب والبطن بالموجات فوق الصوتية

 المرتبطة بها.
o .تحليل الصبغيات في الدم المحيطي 

* إجراء إستشارة وراثية إذا كان الأمر متاح لتحديد ما إذا كان الشق 
 معزول أو جزء من متلازمة.

 

 تشوهات أخرى قد تكون مرافقة: 
o التشوهات الخلقية في القلب 
o الشذوذ الكلوي 
o التشوهات الصبغية 
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 الحنك المشقوق 6 0.0)أ(الشكل 
 

الشفة المشقوقة  6 0.0 )ب(الشكل 
  المشقوق أحادية الجانب والحنك

 

الشفة المشقوقة  6 0.0 )ج(الشكل 
 .والحنك المشقوق نبثنائية الجا
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 الثالث: شذوذ الصبغياتالفصل 
 
 
 

 :في هذا المقطع
 
III . مقدمة 

III.1  . متلازمة داون 
III.2  .  متلازمة إدوارد 
III.3  . ومتلازمة بات 
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 IIIمقدمة
 2, 7-12   

 

  )الشذوذ الصبغية تحدث من أخطاء في عدد أو بنية )أي إعادة ترتيب
 وي.ل البويضة أو الحيوان المنالصبغيات ومعظمها خلال تشك

 

  يمكن لهذه الأخطاء أن تؤدي إلى أنواع مختلفة من التشوهات الخلقية
 .هاالتي تؤثر بشكل عام على العديد من أجهزة الجسم مما يسه ل كشف

 

  العديد من شذوذ الصبغيات مثل تثلث الصيغة الصبغية )ثلاث
شهر الثلاثة الأولى من (  تُجهض في الأ 03مجموعات من  الصبغي 

 الحمل.

 

 مع شذوذ الصبغيات. طفل 957من  9حوالي  يولد 

 

  يعاني الرضع المولودين مع هذه التشوهات من التخلف العقلي و / أو
ر ال  الجسدي. نموتأخ 

 

 و  91و  09مل تثلث الصبغي شذوذ الكروموسومات الأكثر شيوعا تش
93. 

 

 اتعمر الأم المتقدم يزيد من خطر شذوذ الصبغي. 
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III.1 (21ثلث الصبغي متلازمة داون )ت 
 

 تميز بوجود ت: متلازمة داون عبارة عن خلل في الصبغيات الوصف
)بدلا من اثنين(. يمكن للنسخة  09نسخة اضافية ثالثة من الصبغي 

بة على صبغيات أخرى، غالبا   أن الإضافية ة، أو مرك  تكون حر 
مولود. ويرتبط  9/ 227. هذه المتلازمة تحدث في  90الصبغي 

 عاما(. 35)≤ مع سن الأم المتقدم   09 تثلث الصبغي
 

 قد تشمل الأعراض: 
o الطفل الرخو 
o  خاصة تسطح جسر الأنف( المظهر الجانبي للوجهتسطح( 
o  عيون متباعدة ومائلة للأعلى 
o ائد حول الجانب الخلفي تسطح القذال، صغر الرأس، والجلد الز

 من الرقبة
o إلى بيضاء  قد تظهربقع بروشفيلد أو حافة الفرشاة )بقع رمادية

 لح حول المحيط الخارجي للقزحية(.تشبه حبات من الم
o ان،الذي تثل م اللسو ،بروز ،غالبا ما يبقى الفم مفتوحا  بسبب  كبر

 يفتقر الى الشق المركزي
o اذان صغيرة و مستديرة 
o أيدي وأصابع قصيرة 
o فجوة واسعة بين أصبع القدم الأول والثاني. 

 

 الواجب إجراءها الوسائل التشخيصية / الإختبارات: 
o  حال لم يتم التشخيص قبل تحليل صبغي للدم المحيطي )في

 الولادة(
o تصوير القلب والبطن بالموجات فوق الصوتية 

 

 التشوهات الأخرى المرافقة: 
التشوهات القلبية )عيوب الوسادة الشغافية، الفتحة بين الأذينين، القناة 

 .الشريانية، الفتحة بين البطينين، رباعي فالو(
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 (T21)متلازمة داون  11 3.1  )أ(الشكل 

 متلازمة 11  3.1)ج(الشكل  (T21)متلازمة داون  11   3.1)ب(الشكل 

 (T21)داون  
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III.2  (81متلازمة إدوارد )تثلث الصبغي 

 خلل  ي، وتسمى أيضا متلازمة إدوارد، ه91: تثلث الصبغي الوصف
 .91 جود نسخة اضافية ثالثة من الصبغيتميز بوتفي الصبغيات 

بة على صبغيات  ة، أو مرك  يمكن للنسخة الإضافية أن تكون حر 
رافق مع ارتفاع . وتت2،777في  9أخرى. تحدث في ما يقرب من 

 .معدل الوفيات في الرحم أو في فترة ما بعد الولادة
 

 الأعراض: 
 

o  ي الحركي  تأخرشديد  في النمو والتطورالحس 
o صغر المقلة 
o انخفاض الوزن عند الولادة 
o  انخفاض مستوى الآذان 
o جمة و قصرالأصابعتشوه الجم 
o )صغر الفك والفم )فك صغير 
o ة،وإنحراف الأصابعع أصابع متداخلالقبضات المشدودة م 
o فل القدم على شكل الكرسي الهزاز أس 
o ارتفاق الأصابع 
o تبعيد محدود للورك 
o وجود تشوهات خلقية أخرى 

 
 
 :الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها • 
 

o  حال لم يتم التشخيص قبل تحليل صبغي للدم المحيطي )في
 الولادة(

o وتيةقلب والبطن بالموجات فوق الصتصوير ال 
o رنين مغناطيسي  /  تصوير مقطعي للدماغ 
 

 التشوهات الأخرى المرافقة: 
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o تشوهات في القلب 
o تشوهات في الكلى 
o تشوهات في الجهاز العصبي 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

 (T18)متلازمة ادوارد  11  3.2( بالشكل )
 )انخفاض مستوى الأذنين( 

  قبضة اليد المشدودة  11  3.2( أالشكل )

 مع انحراف وتداخل الأصابع

 ارتفاق الأصابع 11  3.2( دالشكل )
  T18 في 

 

أسفل القدم على شكل  11  3.2( ج)الشكل 

 T18الكرسي الهزاز في 
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III.3  (83متلازمة باتو )تثلث الصبغي 
 

 ( هو اضطراب خلقي يرتبط 93: متلازمة باتو )أو تثلث الصبغي الوصف
في   9. نسبة انتشاره ما يقارب 93د نسخة إضافية من الصبغي بوجو

. تترافق مع ارتفاع معدل الوفيات في الرحم أو في فترة ما بعد  97،777
 .الولادة

 

 :الأعراض 
o عجز عقلي وحركي 
o  )عنش؛) كثرة الأصابع 
o صغر الرأس 
o  عيوب في هيكلية العين 
o الحنك المشقوق 
o لعمود الفقري(عية )وجود خلل في اقيلة سحائية نخا 
o )قيلة سرية )خلل في البطن 
o أعضاء تناسلية غير طبيعية 
o  جزء مفقود من الجلد / الشعر(عدم تنسج جلدي( 
o  بروز الكعب 
o قدم يعرف باسم "قدم كرسي الهزاز"تشوه في ال 
o وجود تشوهات خلقية أخرى 
 

 :الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها • 
o حال لم يتم التشخيص قبل الولادة(طي )في تحليل صبغي للدم المحي 
o وق الصوتيةتصوير القلب والبطن بالموجات ف 
o رنين مغناطيسي  /  تصوير مقطعي للدماغ 
 

 التشوهات الأخرى المرافقة: 
o تشوهات في القلب 
o تشوهات في الكلى 
o تشوهات في الجهاز العصبي 
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 تثلث الصبغي مع الشفة / الحنك المشقوق 12 3.3الشكل 
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 لاتالتشوهات الخلقية للعظام والعض: الفصل الرابع

 
 

 في هذا المقطع:
 

 IV . المقدمة 

9IV.  . غير المحدد ،الولادي خلل تنسج الورك 

0 IV.  . فتق الحجاب الحاجز 

3 IV.  . انشقاق البطن الخلقي 

0. IV  . قيلة سرية 

5IV.   .  العنش؛ كثرة الأصابع  

2IV.  . ارتفاق الأصابع 

0 IV.  . القدم الحنفاء 

IV.8 . افعيوب الحد من الأطر 
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IV   40-13 ,11دمةالمق   

 في العمود الفقري عيوب تشمل العضلية الهيكلية التشوهات الخلقية، 
فتق  مثل عضليةال العيوبالحوض، بالإضافة إلى الأطراف و

قيلة انشقاق البطن الخلقي، ) جدار البطن وعيوب الحجاب الحاجز
 .برون بيلي وغيره( ،  تشوهسرية

 عند الولادة واضحةتكون   ضلات والعظامالع تشوهات معظم 
 الولادي. استثناء خلل تنسج الوركب

 التشوهات للكشف عن الطبيب العظمية تدفع التشوهات ينبغي أن 
وخاصة الأمراض العصبية  المرتبطة بها الرئيسية الأخرى

 .والعضلية

 تشوه  في حالة وجود النمط النووي يجب إجراء، بالإضافة إلى ذلك
 .قيلة سرية وبالأخص بطنجدار ال في
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IV.1 غير المحدد ،الولادي خلل تنسج الورك 
 الوصف: حالة من التطور الشاذ في الورك، ويظهر إما عند  :التعريف

ستقرار مفصل الورك إالولادة أو بعد فترة وجيزة، مما يؤدي إلى عدم 
والتفكك المحتمل لعظم الفخذ من المقبس في الحوض. يولد طفل من 

 طفل مع خلع الورك. 9،777كل 
 

 :ويمكن  أن تشمل ما يلي: الأعراض 
o ف موضع الساق )غير متناسقة(إختلا 
o نقص الحركة في الجهة المصابة 
o قصر الساق في الجانب المتضرر 
o طيات غير متكافئة للفخذ 

 
 أدوات تشخيص / الاختبارات الواجب إجراءها: 

o الفحص السريري من خلال ثلاث طرق 
 تولاني:مناورة أور -

 تجرى في الأشهر الثلاث الأولى 
  توضع السبابة مع الأصابع وحشيا  فوق المدور الكبير مع بقاء

 الداخلية بالقرب من طيات الفخذ. الإبهام على حافة الفخذ
 يد الورك )تنتقل الساقين يتم تطبيق قوة للأعلى بشكل لطيف مع تبع

 بعيدا(.
 الورك  أنابي واختبار أورتولاني إيج يدل أن  "طقة"  سماع

 عظمي.الالحق  المخلوع رد  إلى
 

 بارلو:مناورة  -

 الأشهر الثلاث الأولى تجرى في 
  مع تقريب للأسفلقوة تطبق أورتولاني لكن وتطبق بنفس أسلوب 

 الورك.
 

 مناورة غاليازي : -

  تدعى علامة أليس 
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 وركين والركبتين أثناء الإستلقاءيتم تنفيذها من خلال عطف ال 
 مساواة في ذروة الركبتين هي علامة ايجابية لغاليازيإن عدم ال 
  التصويربالموجات فوق الصوتية للورك في عمرأربعة أشهر أو

 أقل
 .الأشعة السينية لمفصل الورك فوق عمر الأربعة أشهر 

  الولادي خلل تنسج الورك 0.9( أ) الشكل 
 

    (A)  مناورة بارلو       13 .14 ( بالشكل )

  (B)مناورة اورتولاني  و      
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IV.2 فتق الحجاب الحاجز 
 
 تشوه خلقي بحيث يتواجد فوهة في عضلة الحجاب الوصف :

ء من أعضاء البطن )مثل المعدة والأمعاء الحاجزمما  يسمح لأجزا
نتقال إلى منطقة بالإالدقيقة والطحال وجزء من الكبد، والكلى( 

في عضلة الحجاب الحاجز اليسرى، ولكن يمكن  الصدر. أكثر شيوعا  
عضلة الحجاب الحاجز اليمنى. ويظهر فتق  فيأن يحدث أيضا 

 دة حية.ولا 5777الى   0077من  9الحجاب الحاجز الخلقي في 
 

 الأعراض : 
 

o تعتمد على حجم الخلل 
o فس تظهر مباشرة  بعد ولادة الطفلصعوبة حادة في التن 
o زرق بسبب نقص الأوكسجين )الزرقة(لون الجلد الم 
o )التنفس السريع )تسرع النفس 
o )تسارع  معدل ضربات القلب )عدم انتظام دقات القلب 

 
 التشخيص: 

 
o ظمة في الصدر، و الفحص السريري قد يظهر حركات غير منت

لى الجانب المصاب، سماع أصوات غياب أصوات التنفس ع
قل إمتلاء   بالجس أثناء معاء في الصدر,وتبدو البطن  أالأ

 الفحص .
o ر محتويات البطن الموجات فوق الصوتية للجنين التي قد تظه

 في تجويف الصدر.
o  أشعة الصدر السينية التي قد تظهر أعضاء البطن في تجويف

 الصدر.
 
 يترافق هذا التشوه مع تشوهات أخرى في حوالي  التشوهات المرافقة :

 في المئة من الاطفال ومنها في: 57
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o ي المركزي )عيوب الأنبوب العصبي(الجهاز العصب 
o  القلب والأوعية الدموية )فتحة بين البطينين، البطين الأوحد

الشريان الأبهري، ورباعية )نقص تنسج قلب(، انسداد قوس 
 فالو(

o الهيكل العظمي 
o الجهاز الهضمي 
o الجهاز التناسلي 
o .التشوهات الصبغية 

 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 

 فتق الحجاب الحاجز بالأشعة السينية 40  0.0الشكل 
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IV.3 انشقاق البطن الخلقي 
 

 عيب خلقي ناجم عن فشل إنغلاق جدار البطن الأمامي  مما وصفال :
يسبب نتوء جزء من الأمعاء من خلال ثقب صغير في الجدار بجانب 

التشوه أن يكون صغيرا  أو  (. يمكن لهذا 4.3الحبل السري )الصورة
الإنشقاق هو نوع من فتق . كبيرا  مع نتوء الأجهزة الأخرى مثل الكبد

يسمى أيضا الإنشقاق حول السرة، الإنشقاق البطني، أو الإنشقاق المعوي. 
 طفل كل عام. 0577من كل  9 ه بويقدر معدل الإصابة ب

 

 الأعراض: 
o كتلة في البطن 
o البطن بالقرب من الحبل السريدار نتوء الأمعاء من خلال ج 
o  مشاكل في حركة وإمتصاص الأمعاء كونها غير محمية ومعرضة

 للتخريش بالسائل الأمنيوني الذي يحيط بالجنين 
 

 التشخيص: 
o الفحص السريري للرضيع 
o  الموجات فوق الصوتية قبل الولادة بالكشف عن علامات لدى الحامل

 جنين(مثل موه السلى )فرط السائل الذي يحيط بال
 

  :التشوهات المرافقة 
تضيق، وسوء التشوهات المعدة والأمعاء الأخرى مثل رتق الأمعاء،  

 الدوران.
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 انشقاق البطن الخلقي 40  4.3الشكل
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 IV.4 القيلة السرية 
 

 نوع محدد من خلل جدار البطن بحيث تبرز بعض الأعضاء من الوصف :
التشوه  خلال عضلات البطن في المنطقة المحيطة بالحبل السري. قد يكون

سوى جزء صغير من الأمعاء، أو  شديد مع معظم بسيط  بحيث لا يتضم 
أعضاء البطن، مثل الامعاء والكبد والطحال، خارج الجسم. نسبة حدوثه  

د في تمام الحمل ، يلامولود. وعادة ما يحدث عند المو 5777من أصل  9
 وفي  الذكورأكثر من الإناث.

 

 ضوح عند الولادة، وذلك لأن محتويات : ويمكن رؤية القيلة بوالأعراض
 )0.0 البطن تنتؤ من خلال منطقة السرة )الصورة

 

 التشخيص: 
 
o موجات فوق الصوتية قبل الولادةالتشخيص ممكن بواسطة ال 
o  عند الولادة كاف لإجراء التشخيصوبخلاف ذلك، الفحص السريري 
o  وينصح في كثير من الأحيان بإجراء بزل للسلى أو غيرها من

عاد شذوذ الصبغيات لاستب وذلك للجنينالنمط النووي  ائل لفحصوسال
 المرتبطة بها

o  تؤخذ عادة صورشعاعية للقلب, الرئتين والحجاب الحاجز بمجرد
استقرار حالة الرضيع بعد الولادة للتأكد من عدم وجود تشوهات 

 خلقية أخرى مرتبطة.
 

 التشوهات المرافقة  
 

o 57ما يقرب من لقية أخرى عند تترافق القيلة السرية مع تشوهات خ 
 ٪ من الأطفال 05 -
o 07 - 35كثر شيوعا تثلث ٪ لديهم تشوهات في الصبغيات، والأ

 91و  93الصبغي 
o 05 - 07 يعانون من عيوب خلقية أخرى مثل عيوب القلب ٪

)رباعي فالو(، عدم تكون الشرج ، عيوب الأنبوب العصبي، فتق 
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والهيكل العظمي، متلازمة  الحجاب الحاجز، تشوهات الجهاز البولي
فيدمان، مع اللسان المتضخم، العملقة، تضخم الأعضاء -بيكويث

 الداخلية، خماسية كانتريل، تشوهات في الصدر ومنطقة البطن.

 قيلة سرية 11 4.4)أ( الشكل
 

 قيلة سرية 11 4.4)ب( الشكل
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 IV.5العنش؛ كثرة الأصابع 

 يتميز بوجود  هي تشوه طفيف عنش؛ كثرة الأصابع :التعريف

يمكن (. إبهام القدم ملحق ي ذلك)بما ف إصبع قدم زائد إبهام, أو،أصبع

 .ثلاثي السلاميات الإبهام تشوه مع أيضا أن يحدث

 :التشخيص 

o الجنين الموجات فوق الصوتية 

o عند الولادة فحص سريري 

o الأشعة السينية 

 التشوهات المرافقة: 

عيوب عائلية معزولة ، ولكن يمكن  عنش؛ كثرة الأصابع هي غالبا  
: متلازمة الطرف الثفني، أن تترافق مع أعراض كثيرة منها

بيدل، متلازمة بيمون،  -متلازمة وحمة الخلية، ومتلازمة بارديه
انعدام الأصابع، خلل تنسج الأدمة ، الشفة المشقوقة / متلازمة 
الحنك، متلازمة فان إليس كريفيلد ، متلازمة ميكل جروبر، 
متلازمة ماك كوشيك كوفمان،  متلازمة موهر، متلازمة الفم 

 -و الأصبع ، متلازمة باليستر هول ، متلازمة روبنشتاين والوجه
 تيبي ، قصر الضلع والعنش، وتكوين فاتر.
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 العنش؛ كثرة الأصابع  11 4.5)ا( الشكل
 

 صابعالعنش؛ كثرة الأ  11 4.5)ب( الشكل
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IV.6 ارتفاق الأصابع 
 

  التعريف: 
 
o أو تكفف يتضمن الأصابع تشوه صغير في هو ارتفاق الأصابع 

لا  ق بحيثالتفر   في وينجم عن فشل القدم. أو إلتصاق أصابع اليد
 الأصابع. تنفصل

o من السادس والثامن خلال الأسبوعين عادة ما يحدث الفصل هذا 
 الجنيني. تطورال

o كان ينطوي علىإ ذا  بسيط ارتفاق الأصابع بأنه يمكن تصنيف 
 من الأظافر أو العظام كان يشملإذا  ومعقد فقط الأنسجة الرخوة

التحام مع ) يكون كاملنصهارأن يمكن للإ المجاورة. الأصابع
 (.التحام العظام )بدون كامل أو غير( العظام

 
o تشمل: التصنيفات 
 

 التحام العظام دون من ارتفاق بسيط للأصابع: صابعتكفف الأ 
 التحام العظام مع المعقد ارتفاق الأصابع: صابعإلتصاق الأ 
  التحام العظام مع ارتفاق أصابع القدم المعقد: القدم أصابعإلتصاق 
 أصابع اليدين  من اثنين منأكثر  انصهار: تعدد الأصابع المرتفقة

 أو القدمين
 إلتحام السلاميات.: بما في ذلك غير محدد، ارتفاق الأصابع 

 

 :التشخيص 
 
o عند الولادة فحص سريري 
o وتحديد الآفات  لتأكيد التشخيص كثيرا ما تستخدم  الأشعة السينية

 اليد.الأصابع و عظام التي تشمل
 

 

 :التشوهات المرافقة 
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، وخاصة متلازمة 01كثر من مشتركة لأ مةهو س ارتفاق الأصابع

. أرام -هولت ومتلازمة، وبولندا، آبرت بما في ذلك ،القحف متلازمات

قصر  مع العضلات الصدريةبحيث يترافق تشوه  متلازمة بولند

 العلوي طرفال في غيرها من الحالات الشاذة و / أو والتصاق الأصابع

 . المماثل

 

 

 

 

 

 

 

 

 ارتفاق الأصابع 38   4.6الشكل
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IV.7 ءحنفاالقدم  ال 

 تكون غير ب يتميز هو عيب خلقي أو الحنف حنفاءال القدم :الوصف

ضعها أي مائلة عن و ملتوية حيث تكونب القدم لعظام طبيعي

واحد  حوالي إذ يحدث في هذا التشوه شائع عند الولادة. الطبيعي

ؤثر ييمكن أن . في الولايات المتحدة ولادة حية 9،777 من كل

 ) ثنائية٪ من الحالات 57كون في إذ ت، واحدة أو قدمين قدم على

4.7a  .)المشي يصبح على الكاحلين  ، فإنمن دون علاجصورة ،

 .القدم عند الأشخاص المصابين على جوانب أو

 أربعة أشكال مختلفة: الأروح، الأفحج، الفرسي، الأعراض :

 (.4.7b والعقبي )صورة

o ع الأروح: الأكثر شيوعا, تتميزالقدم بالانغلاق على الذات، م

الإتجاه نحو الأسفل بحيث تبدو الساق والقدم الى حد ما مثل 

 ميع.مقاومة التج Jحرف 

o  الأفحج: تدور القدم نحو الخارج لتظهر مثل حرفL، 

o الفرسي: تدور القدم للأسفل 

o   سفل. تكون الأ، مع  توجه الكعب إلى العقبي: تتجه صعودا

من  عضلات الساق في حنف القدم أصغر حجما وأقل تطورا  

 المعدل الطبيعي

 :التشخيص 

o الفحص السريري 
o الأشعة السينيةب تصوير القدم 



78 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                                                      

             

 

 

  القدم الحنفاء 11 4.7  )أ( الشكل 

 حنفاعلالقدم  ا 15  4.7 )ب( الشكل



79 

 

  IV.8عيوب الحد من الأطراف 

 التي تؤثر على العيوب جميع عيوب الحد من الأطراف تشمل :الوصف 

 تحدث عندما هذه الحالةالسفلية(. ) الساقين أووية( الأطراف العلاليدين )

خلال فترة  تشكلال الجنين في عند طرف بأكمله أو، من يفشل جزء

إما أن " لأنه  " عيوب الحد من الأطراف باعتباره الخلل إلى الحمل.ويشار

مما  كليا   مفقودة أو حجمها الطبيعي أحدى الأطرف  اصغر من تكون

 .العظمي هيكلها يؤثرعلى

 :الأعراض 

.والمهارات الحركية التطور الطبيعي في صعوبات  

 التشخيص: 

عظم  طول يتم تقييم أسبوعا بحيث 07إلى  91في : الموجات فوق الصوتية

 اليدين والقدمين.عمر الحمل، بالإضافة إلى ل الفخذ بالنسبة

 التشوهات المرافقة : 

 مع( الإبهام وأ  الكعبرة التي تشمل )لا سيما تلك طرافالأ عيوب رتبطت

 91تثلث الصبغي  ها معوجودنسبة  ،على سبيل المثال. الصبغيات شذوذ

 .90في  9هو 
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 الخلقية  التشوهات الخلقية في الجهاز الهضمي: خامسالفصل ال

 

 في هذا المقطع:

V . مقدمة 

V.1 . رتق المريء بدون ناسور 

V.2 . رتق المريء مع ناسور 

V.3 . أو فتحة الشرج  تضيقو ،رتق الشرج: غياب، رتق                

 المستقيم     

V.4  . وتضيق الأمعاء ،تقر ،الانسداد المعوي: غياب 

V.5  . الناسور المستقيمي والشرجي الولادي 

V.6 .  سوء دوران الأمعاء أو التشوه الخلقي في دوران             

 وتثبيت الأمعاء               

V.7  .  إنعدام الخلايا العقدية الخلقية في داء هيرشسبرنغ أو                

 الأمعاء    

V.8  . محدد غير يناسور رغام   
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V.   مقدمة
40-43

 
 

  التشوهات الخلقية في الجهاز المعدي المعوي هي السبب الأ كبر للوفيات 
 ٪.07إلى  97وتتراوح بين 

 

  :هذه التشوهات تشمل 
o لأمعاء الدقيقة، وتشوهات القولوندادية البنيوية لالعيوب الانس 
o التشوه في دوران وتثبيت الأمعاء 
o الشذوذ البنيوية لمنطقة الشرج 
o إزدواجية الأمعاء 
 

   يشكو حوالي ثلث الاطفال الذين يعانون من تشوه في الجهاز الهضمي من
تشوهات خلقية أخرى ، وبالتالي، يجب أن يتم تقييم التشوهات في أجهزة 
 الجسم الأخرى، وخاصة في الجهاز العصبي المركزي والقلب والكليتين.

 

 :الأعراض 
o إقياء 
o انتفاخ في البطن 
o عدم مرور العقي 
o  في حال وجود إنسداد في الامعاء السفلى )البعيدة عن الاثني

 القيء صفراوي والإنتفاخ شديد. عشر( يصبح
o ما  في حالات سوء الدوران والإنغلاف، قد يظهرعند الرضع كل

سبق بالإضافة إلى السقم الشديد, ويمكن ظهور بطن جراحي مع 
 انتفاخ شديد، تلون في الجلد وبراز دموي.

 

  الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها: 
o ( قد يكفي تصوير البطن بالأشعة السينيةKUB في حالة وجود )

 انسداد كامل في الجزء العلوي من الامعاء 
o  ين( في حالات شرجية )ويفضل غاستروغرافحقنة  متباينة

 الإنسداد السفلي
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o  تصويرهضمي علويUGI م يشتبه بأنهالذين : لجميع المرضى
 يعانون من انسداد معوي كامل.

o  تصوير البطن بالموجات فوق الصوتية يساعد في التفريق بين
 لقولون إذا ما أجري بأيد خبيرةانسداد الأمعاء وانسداد ا

o  التصوير  المقطعي(CT والتصوير بالرنين المغناطيسي )
(MRI يقدم المزيد من التفاصيل التشريحية، والدقة في )

التشخيص في حالات الشك بسوء دوران الأمعاء والتشوهات 
 الشرجية.
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V.1 رتق المريء مع أو بدون ناسور 

 رتق المريء هو عيب خلقي في المريء، الذي يربط الفم الوصف :

ون قصير أو مغلق في مكان ما على طوله. هذا إلى المعدة، بحيث يك

(، وهو عبارةعن TEF) يالعيب غالبا  ما يتزامن مع ناسور رغام

 إت صال بين المريء و القصبة الهوائية التي تحمل الهواء إلى الرئتين.

 

أنواع من الناسور الرغامي المريئي  مبي نة في الرسم  0هناك 

 :ث وهو الأكثر شيوعا  أو الثال Cالتوضيحي أدناه مع النوع 

 

 

 

 

 

 
  رتق المريء من دون ناسور: الشكلA  وF 
  الناسور الرغامي: الشكل  -رتق المريء معB ،C ،D 

 Eو 
 

 :الأعراض 
o ل بعد الطعامإختناق / سعا 
o زيادة إفراز اللعاب 
o  رضعة كل إقياء بعد نهاية 
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 التشوهات الأخرى المرافقة: 
o  متضمناتVACTERL: 

 ةعيوب فقري 
  شرجيةتشوهات 
 القلب والأوعية الدموية تشوهات 
 الرغامي تشوهات 
  تشوهات الأذن 
 تشوهات الكلى 
 تشوهات الاطراف 

o الثلامة 
o لأنفرتق قمع ا 
o ر في النمو  تأخ 
o  نقص تنسج الاعضاء التناسلية 
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V.2  رتق المريء مع ناسور 
 

لمزيد من المعلومات عن الأعراض، الوصف  V.1 القسم  مراجعة يرجى

 لمرتبطة بها.والتشوهات ا
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 رتق المريء مع ناسور    5.2الشكل 

 حنجرة

 القصبة الهوائية

 

القسم البعيد من المريء ينبع من 

ة الهوائية(الرغامي )أو القصب  

 معدة
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V.3  رتق الشرج:  ؛ قي، رتق، و تضيق الأمعاء الغليظةخلغياب
 غياب، وتضيق فتحة الشرج أوالمستقيم

 

 :وهات المنطقة الشرجية ما يلي:تشمل تش الوصف 
 

o جود فتحة الشرج عدم و 
o  أو ضيق )تضيق( فتحة المستقيم 
o  ومجرى جود ناسور في المستقيم، أي تواصل بين المستقيم أو

 البول والمثانة أو المهبل
 

 الأعراض: 
 

o تحة الشرج بالرؤية المباشرة غياب ف 
o  شاء رقيق شفاف يغطي فتحة الشرجوجود غأو 
o  الولادة ساعة الأولى بعد 00عدم مرور العقي في ال 
o  مرور العقي من المهبل أو الصماخ البولي يشير إلى وجود

 ناسور
 

 التشوهات الأخرى المرافقة VACTERL  
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  رتق فتحة الشرج 99   5.3)أ( الشكل 

 5.316)ج( الشكل
 

 رتق فتحة الشرج 
 رتق فتحة الشرج 99   5.3)ب( الشكل 

  تقيمعدم إكتمال المس

 رتق فتحة الشرج   5.340)ج( الشكل
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4V. لمعويا و رتق الأمعاء الدقيقة: الانسداد ،غياب، تضيق 

 هذه المجموعة من التشوهات تتضمن حالات تضي ق أو رتق الوصف :

الأمعاء الدقيقة )بما في ذلك تشوه العفج، الصائم واللفائفي( والأمعاء 

 الغليظة.

  :الأعراض 

 تتضمن:تعتمد على موقع الإنسداد ولكن عادة ما 
 

o صفراوي، أوغيرصفراوي ءقي 
o انتفاخ في البطن 
o  ساعة الأولى بعد الولادة. 00عدم مرور العقي في ال 

 

   التشوهات الأخرى المرافقة: 

o  داء هيرشسبرونغ 
o  الشرجية التشوهات تشوهات القلب، الجهاز البولي التناسلي، أو

 .المستقيمية، والبنكرياس الحلقي
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  اللفائفيرتق 40  4.5)أ(الشكل 
 

 رتق اللفائفي  40  .45 )ب( الشكل
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V.5 الناسور المستقيمي والشرجي الولادي 

 :هذا التشوه يشمل وجود ناسور في المستقيم والشرج على حد  الوصف

سواء. تشريحيا، هناك قناة غير طبيعية من فتحة الشرج أو المستقيم إلى 

بجهاز آخر مثل المهبل،  يت صل  قد الجلد قرب فتحة الشرج . وأحيانا  

سيرتبدأ من غدة عميقة في جدار فتحة ثم يشك ل ناسور. معظم النوا

الشرج أو المستقيم. ومع ذلك، قد تكون في بعض الأحيان ناجمة عن 

 .الشرجفي  تصريف خراج المستقيم

 :الأعراض 

o خروج البراز  من فتحة  في الجلد 
o في بعض الأحيان, خروج  مفرزات قيحية 

 الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها : 

  .يص بواسطة الرؤية المباشرةشخيتم الت

o  هة أو أكثر حول فتحة الشرج و قد يكون قد يظهر الفحص فو 

 را  على جس قطعة شبيهة بالحبل.الطبيب قاد

o ار لتحديد عمق واتجاه الناسور.يمكن إستخدام مسب 

o  تنظير الشرج )فحص فتحة الشرج بواسطة أداة( مع إستخدام

 ائية.ي الكشف عن الفوهة الابتدمسبار يساعد ف

o   ضطراب الأمعاء إستبعاد لإ التنظير السيني مطلوب أيضا

 المتزامن.
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.55 الشكل
 40 

 شرجيال يناسور المستقيمال 
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V.6 سوء دوران الأمعاء أو التشوه الخلقي في دوران وتثبيت الأمعاء 
 

   هذه الحالة خلقية حيث أن  الأمعاء لا تدور أو تتثب ت بشكل الوصف :
عض الحالات إلى انسداد طبيعي أثناء التطور الجنيني. مما يؤدي في ب

إلى نخر في  وبالتاليمعوي و خلل في الاوعية المساريقية )إنغلاف( 
 الأمعاء.

 

   الأعراض: 
 
o التهيج 
o خمول 
o :علامات التشنج في البطن 

 لين صعودا والبكاء ثم توقف مفاجئسحب الرج 
 رر  بالتناوب مع السلوك العاديسلوك مماثل متك 

o ز في الإنسداد الكامل إسهال و / أو براز دموي، أو غيا  ب التبر 
 

  التشوهات الأخرى المرافقة: 
 
 سوء دوران القولون 
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 الشكل 5.2 تشوه خلقي للتثبيت الأمعاء

 المعدة

 العفج

 الأعور

درباط لا  

 الامعاء الدقيقة

 سوء دوران الأمعاء
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V.7 الأمعاء عدام الخلايا العقدية الخلقية فيداء هيرشسبرنغ أو إن 
 

     القولون ويسبب إنسداد. هذا فيها يتضخم  التي: هو الحالة الوصف
جة لتوقف نمو معاء نتيالتضخم ناجم عن غياب التعصيب الطبيعي للأ

في  الجهاز العصبي المعوي عندالجنين. القسم اللاعقدي أكثر شيوعا  
الجزء السيني المستقيمي من القولون ، بيد أنه قد يؤثر على القولون 

معوي الللإنسداد  بأكمله. مرض هيرشسبرونغ هو السبب الأكثر شيوعا  
غ يحدث لتهاب الأمعاء المترافق مع هيرشسبرونإعند حديثي الولادة. 

 .٪ من المرضى، ويمكن أن يكون قاتل97في 
 

    :الأعراض 
o انتفاخ البطن 
o التقيؤ الصفراوي 
o ساعة بعد الولادة 01-00عقي في عدم مرور ال 
o إندفاع البراز أثناء فحص المستقيم 

 

 الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها: 
o  حقنة متباينة شرجية 
o  الخلايا العقدية وتضخم في خزعة المستقيم: تبين انعدام

 جذوع الأعصاب.
 

 التشوهات الأخرى المرافقة: 
o متلازمة داون 
o شذوذ الخلايا العصبية المعوية 
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 داء هيرشسبرونغ 40 5.7الشكل 
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V.8 محدد غير يناسور رغام   

لمزيد من المعلومات عن الأعراض، الوصف  V.1 القسم  مراجعة يرجى

 والتشوهات المرتبطة بها.
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 ة العصبية: العيوب الخلقيسادسالفصل ال
 
 
 

 في هذا المقطع:
 
 
VI .  مقدمة 

VI.1  .  إنعدام الدماغ 
VI.2  .  أرنولد خياري  
VI.3  .  القيلة الدماغية  
VI.4  . الشوك المشقوق 
VI.5  . إستسقاء الدماغ 
VI.6 . صغر الرأس  
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VI 58-44 ,41 ,12-11  مقدمة  

 

 قية في الدماغ والحبل لتشوهات الخلتشوهات الأنبوب العصبي هي ا
 الشوكي.

 

  وتحدث عندما يفشل جزء من الأنبوب العصبي، والذي يشكل العمود
م خلال غلاق في الرحنالفقري، الحبل الشوكي، الجمجمة والدماغ بال

 الشهر الأول من الحمل.
 

  الشوك المشقوق وانعدام الدماغ هي الأنواع الأكثر شيوعا من
 هماعند الأطفال حديثي الولادة إذ تصل نسبة حدوث التشوهات الخلقية

 (.CDC ،0775طفل في جميع أنحاء العالم ) 377،777إلى 
 

 خلل في الأيض،  وب العصبي متعددة الأسباب ومنها:عيوب الأنب
نقص الفيتامينات، التعرض للكحول، الأم المصابة بداء السكري 

في الحمل،  المعتمد على الأنسولين، ارتفاع الحرارة، السمنة
متلازمات تثلث الصبغيات المقهورة، انخفاض مستوى حمض الفوليك 

 ه علاقة وثيقة بهذه التشوهات.في الدم ل
 

   ما يتم تشخيص تشوهات الأنبوب العصبي في الرحم من خلال  كثيرا
إلى  92عندالأمهات في الاسبوع بروتين جنيني  فحص مستوى ألفا

سريرية مفصلة للجنين في من الحمل وعن طريق إجراء صورة  07
 . 00الى  92الاسبوع الحملي 



100 

 

VI.1 انعدام الدماغ 
 

   :تميز انعدام الدماغ بغياب كلي أو جزئي للجمجمة والجلد ي الوصف
المغطي، مع غياب كامل الدماغ أو جزء منه بحيث يصبح عبارة عن كتلة 

ناك متوفٍ، على الرغم من أن ه جنينمعظم الحالات  يولد الفي صغيرة. 
 حالات يبقى فيها الرضيع على قيد الحياة لبضع ساعات أو حتى أيام قليلة.

 

    :الأعراض 
 

o العمى 
o الصمم 
o اللاوعي 
o عدم القدرة على الشعور بالألم 

 

   الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها: 
 

o  التشخيص قبل الولادة عن طريق اختبار ألفا بروتين جنيني في
 ( والفحص بالموجات فوق الصوتيةMSAFPمصل الأم )

o ريري لاستبعاد التشوهات المرافقةالفحص الس 
o تحليل النمط النووي 

 

   التشوهات الأخرى المرافقة: 
 

الشوك المشقوق، الشفة المشقوقة و/ أو الحنك المشقوق، حنف القدم، 
 ونادرا  قيلة سرية.
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 انعدام الدماغ 47 2.9الشكل 
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VI.2 يأرنولد خيار 
 

 متلازمة أرنولد خياري هي عيب في تشكيل الحفرة الخلفية. الوصف :
لأن الحفرة الخلفية تكون صغيرة، ينحشر جذع الدماغ، المخيخ، أو 
اللوزتين مما يسبب إنضغاطهم ونتوئهم من منطقة الحبل الشوكي. هذه 
الأنسجة النازحة تسبب عرقلة في تدفق السائل النخاعي الشوكي 

(CSFبالرغم من أن هذ .) ا التشوه موجود عند الولادة، قد يكون لا
 عرضي حتى سن البلوغ.

 

 :الأعراض 
 

o   الرأرأة( حركة العينين السريعة ذهابا  وإيابا( 
o ضعف العضلات 
o آلام في الوجه 
o مشاكل في السمع 
o تأخر في النمو 
o صعوبات في التغذية والبلع 
o  مشاكل في التنفس 

 

 اءهاالوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجر: 
o ري لاستبعاد التشوهات المرافقةالفحص السري 
o ( التصوير المقطعي المحوسبCTالرنين / )  المغناطيسي

(MRIللدماغ ) 
o تحليل النمط النووي 

 

 التشوهات الأخرى المرافقة: 
o استسقاء الدماغ 
o الشوك المشقوق 
o  تكهف النخاع )اضطراب يتشكل فيه كيس أو تجويف في الحبل

 الشوكي(
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 الشكل 2.0 متلازمة أرنولد خياري 

للأسفل مع  النزوح

المخيخنقص تنسج   
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 VI.3 قيلة الدماغيةال 
 

 القيلة الدماغية )أو القحف المشقوق( هي عيب في الأنبوب الوصف :
العصبي يتميز بنتوء يشبه الكيس في الدماغ والأغشية التي تغطيه من 
خلال فتحات في الجمجمة. تنجم هذه التشوهات عن فشل الإنغلاق التام 

 للأنبوب العصبي خلال النمو الجنيني.
 

 :الأعراض 
o دماغاستسقاء ال 
o قين(شلل تشنجي رباعي )شلل في الذراعين والسا 
o رأس )رأس صغير بشكل غير طبيعي(صغر ال 
o ثل المتورطة في رنح )حركة غير منسقة للعضلات الإرادية، م

 المشي والوصول(
o تأخر في النمو 
o مشاكل في الرؤية 
o  تأخرعقلي 
o إختلاجات 

 

 الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها: 
o ص قبل الولادة عن طريق اختبار ألفا بروتين جنيني في التشخي

 ( والفحص بالموجات فوق الصوتيةMSAFPمصل الأم )
o ري لاستبعاد التشوهات المرافقةالفحص السري 
o ( التصوير المقطعي المحوسبCT الرنين المغناطيسي / )

(MRIللدماغ ) 
o تحليل النمط النووي 

 

 التشوهات الأخرى المرافقة: 
o اغالدم إستسقاء 
o صغرالرأس 
o النمو تأخر     
o غروبر ميكل متلازمة     
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o الخيمة تشوهات  
o الثفني للجسم الكامل أو الجزئي التكون عدم     
o الدماغ تكون خلل    
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

 
 التصوير بالرنين المغناطيسي: 95: )ب( 3.6الشكل 

 القيلة الدماغية
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VI.4 الشوك المشقوق 
 

 الشوك المشقوق هو مصطلح عام يستخدم لوصف الخلل الجيني الوصف :
ن فشل في إغلاق الفقرات. غالبا  ما يقع  هذا في العمود الفقري الناجم ع

 3أو  0الخلل في الجزء القطني أو العجزي من العمود الفقري، ويؤثر على 
 فقرات، أو أكثر في بعض الأحيان. أشكال الشوك المشقوق تشمل ما يلي:

o  القيلة النخاعية السحائية: بروز للسحايا )ثلاث طبقات من الأغشية التي
من خلال فتحة في نخاع الشوكي(، والحبل الشوكي تغطي الدماغ وال

 .العمود الفقري
o  القيلة السحائية: بروز لسحايا الدماغ من خلال خلل في الجمجمة

 .مملوء بالسائل النخاعي الشوكي فيتشكيل كيس
o  موهية: نتوء من خلال خلل في الجمجمة أو العمود السحائية الالقيلة

 .يمملوء بسائل من الحبل الشوك الفقري
o ل وجود خلل في التقوس القيلة النخاعية: بروز النخاع الشوكي من خلا

 الفقري.
o  انشقاق السيساء: فشل جنيني لانصهار الأقواس الفقرية، والأنبوب

 .شاف الأنسجة العصبية على السطحالعصبي مع إنك
o  يتم  بحيثالقيلة النخاعية التكهفية: شكل من أشكال الشوك المشقوق

الجزء الكهفي من النخاع الشوكي، فتمتد أنسجة الحبل سائل في الزيادة 
متد من خلال خلل في ي هي بدورذالشوكي في كيس رقيق الجدران ال

 العمود الفقري
 

 :الأعراض 
o استسقاء الدماغ 
o  قد نجد خصلة من الشعر، تجمع للدهون، ونقرة صغيرة أو وحمة بشكل

 .غير طبيعي على جلد المولود فوق خلل العمود الفقري
 

 التشوهات المرافقة: 
 II كياري  تشوه
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 القيلة   (11) 6.4)ج( الشكل
 النخاعية السحائية المغلقة 

 

 الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها: 
o  التشخيص قبل الولادة عن طريق اختبار ألفا بروتين جنيني في مصل

الصوتية للعمود الفقري ( والفحص بالموجات فوق MSAFPالأم )
 للجنين.

o يري لاستبعاد التشوهات المرافقةالفحص السر 
o الفقري بالموجات فوق الصوتية  ودفحص العم 
o تحليل النمط النووي 

 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 

 الشوك المشقوق   (11) 6.4)أ( الشكل

 القيلة    (12) 6.4)ب( الشكل

 النخاعية السحائية المفتوحة
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VI.5 الخلقي إستسقاء الدماغ 
 

  إستسقاء الدماغ الخلقي هو تراكم زائد للسائل النخاعي الشوكي الوصف :
(CSF في الدماغ )موجود عند الولادة. يمكن أن تسبب يكون ي ذالو

الضغط في دماغ الطفل، مما يؤدي إلى تلف في  السوائل الزائدة زيادة
الدماغ وفقدان القدرات العقلية والبدنية. التشخيص السريع والعلاج مهم 

 .مشاكل طويلة الأجلالخطورة والللمساعدة في الحد من 
 

 :الأعراض 
o رأس كبير بشكل غير طبيعي 
o النظرة الثابتة نحو الأسفل مع ظهور بياض العينين فوق القزحية 

 

 سائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءهاالو: 
o يق الفحص بالموجات فوق الصوتيةالتشخيص قبل الولادة عن طر 
o ستبعاد التشوهات المرافقةري لإالفحص السري 
o ( التصوير المقطعي المحوسبCT( الرنين المغناطيسي / )MRI )

 للدماغ 
o تحليل النمط النووي 

 

 التشوهات الأخرى المرافقة: 
o نبوب العصبي عيوب الأ 
o أرنولد خياري 
o داندي ووكر 
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الأشعة المقطعية:   91 )ب(6.5 الشكل

 استسقاء الرأس

 استشفاء الرأس 95: (أ) 3.6الشكل 
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VI.6 صغر الرأس  

   :الوصف 

o بحيث يكون الجهاز العصبي  في صغير تشوه هو صغر الرأس
 أصغر حجما  ( حول الرأس محيطالذي يمثل أكبر الرأس ) محيط

 للعمر والجنس.موحدة ل مخططات، على أساس من المعتاد
o الدماغ وبالتالي  نمو تؤثر على ثانوية لظروف تكون قد هذه الحالة

الأمراض الخلقية,  نمو الدماغ.وتشمل: الأمراض خلل في
 وسوء التغذية الحاد.الوراثية، 

o معصغر الرأس ) صغر الرأس الموهي أيضا التشوههذا  ويشمل 
صغير  )دماغ الدماغ المتوسطدماغي الشوكي(ولالسائل ا زيادة في

 (.غير طبيعي
 

 المرافقة لأعراضا:  

 إعاقةيمكن أن تتراوح بين و في معظمهاعلى الحالة المسببة وتعتمد
 بما في ذلك: شديدة إلى طفيفة
o التخلف العقلي 
o الحركية والنطق الوظائف تأخرفي 
o آذان كبيرة مع الوجه تشوهات 
o ضعف البصر 
o القذامة أو قصر القامة 
o فرط النشاط 
o إختلاجات 
o خلل في التغذية 

 

  التشخيص: 

o في  قبل الولادة خلال الربع الثالث بواسطة الموجات فوق الصوتية
 بعض الحالات

o في مرحلة الطفولة أو عند الولادة سريريالفحص ال من خلال 
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  أكثر المتلازمات المرافقة: 

o  متلازمة داون( 09تثلث الصبغي( 
o  متلازمة باتو( 93تثلث الصبغي( 
o متلازمة إدواردز( 91ث الصبغي تثل( 
o ورنيليا دي لانج متلازمة ك 
o  حذف( 5المواء المكتسبP) 
o متلازمة سميث ليملي أوبيتس 
o تيبي  -متلازمة روبنشتاين 
o متلازمة سيكيل 

 

 

 

 الشكل 2.2 صغر الرأس

 حجم الراس الطبيعي

صغر الرأسطفل مع   
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 الفصل السابع: التشوهات الخلقية للجهاز البولي التناسلي

 
 

 في هذا المقطع:
 
 

VII .  مقدمة 
VII.1 .  الإحليل التحتي 
VII.2  .  عدم التخلق الكلوي 
VII.3  . محدد الجنس / الأعضاء التناسلية غير             

 مبهمةال                  
VII.4 .  الداء الكلوي الكيسي 
VII.5 .  الخلقي موه الكلى 
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. VII مقدمة 
 2, 11,61-68 

   الطرق البولية والتناسلية مرتبطة تشريحيا  و تنمويا  ارتباطا وثيقا. وقد
 .ىالاخر ةجهزع تشوهات في الأتترافق التشوهات في جهاز م

 

    :في   9/97777تتراوح نسبة حدوث التشوهات البولية التناسلية بين
التخلق  في عدم  3/9777أمراض الكلى المتعدد الكيسات المتنحية إلى 

 الكلوي ثنائي الجانب.
 

   قد تكون هناك تشوهات طفيفة أو كبيرة مع خلل في وظيفة اللجهاز
 المعني.

 

   الجهازالبولي التناسلي وتشمل:الخلقية الأكثر شيوعا  في التشوهات 
o التخلق الكلوي )متلازمة بوتر( عدم 
o موه الكلية 
o مرض الكلى المتعدد الكيسات 
o الكلى المتكيسة 
o  إنكشاف المثانة 
o الإحليل الفوقي و التحتي 
o بهمةالأعضاء التناسلية الم 

 

   وجات فوق الميمكن تشخيص الكثير من التشوهات قبل الولادة بواسطة
 الصوتية للجنين.

 التشوهات مع تشوهات أخرى منها:غالبا ما ترتبط هذه 
o  تشوهات الكلىمع  وارتفاق الأصابعالعنش؛ كثرة الأصابع 
o  تشوهات الأعضاء التناسلية.مع شذوذ الصبغيات 



114 

 

 VII.1يالإحليل التحت 
 

 الوصف: 
o لبول أو الإحليل التحتى يشير إلى وجود فوهة غير طبيعية في مجرى ا

 الصماخ البولي )مخرج البول(
o  من ولادة ذكور حية 9/577الإحليل التحتى يحدث في حوالي 
o المصرات البولية ليست معيبة ولذلك لا يحدث سلس البول 
o  ممكن ان يرتبط الإحليل التحتى الشديد مع انحناء القضيب أو مع عدم

 (ى المعل قةنزول الخصيتين )الخص
o ناء البطني من جذع القضيب هو الشرط الذي انحناء القضيب، أو الإنح

يتم فيه فصل غير كامل للقضيب عن العجان أو عدم إنفصال جزء من 
جلد القضيب البطني )انحناء القضيب جلدي( أو  في الحالات الشديدة 
عدم  تكون الجزء البطني من الجسم الإسفنجي والكهفي )انحناء 

 القضيب ليفي(
 

 الأعراض: 
o لبول يمكن أن يكون في أي مكان بين حشفة موقع صماخ مجرى ا

 القضيب القريبة والعجان )المنطقة بين الأعضاء التناسلية والشرج(.
o :ويصنف الإحليل التحتى اعتمادا  على مكان وجود الصماخ 

  الحشفي 
 الاكليلي 
 البعيد 
 الصفني 
 الحمامي العجاني 

o 05من حالات الإحليل التحتى هي القريب أو الإكليلي ٪ 
o خيص الإحليل التحتى إستنادا إلى مظهر غير طبيعي لحشفة يتم تش

 القضيب )انظر الشكل(
o  يمكن أن تكون القلفة غير مكتملة وتمتد فقط حول الجزء العلوي من

 القضيب
 

 :الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها 
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o الفحص السريري 
o  قد تكون هناك حاجة لإجراء صور تشخيصية للبحث عن العيوب

 لخلقية الأخرى.ا
o  شهر  90و  2قد يحتاج الإحليل التحتى  إلى تصحيح جراحي بين

 لأسباب تجميلية أو إنجابية.
 

 التشوهات المرافقة: 
o الخصية المعلقة 
o فتق أربي 
o  ينبغي أن يشتبه بالأعضاء التناسلية المبهمة إذا ترافق الإحليل التحتى

كيس الصفن مع الخصية المعلقة ثنائية الجانب، صغر القضيب أو 
 المشقوق.

 
 

 
 

 
 

 الاحليل التحتي 16 1.7الشكل 
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  VII.2الأخرى لتكون الكلى والعيوب عدم التنسج الكلوي 
 

 هو تشوه و .الكليتين تاإحدى أو كل هو غياب الكلوي عدم التنسج :التعريف
أحادي  ولا عرضي إذا ما كان غير قابل للحياة إذا كان ثنائي الجانب

قد  كلوي أحادي الجانب عدم تنسج الاطفال الذين يعانون من عند .الجانب
في خطر متزايد لمشاكل  وربما تكون الأخرى متضخمة الكليةتكون 
تبدأ  التي حالبال براعم تطور عن عدم عدم التنسج الكلوي ينجم .لاحقة

 .من الحمل الأسبوع الخامس في الكلى في بالتطور
 

 :الأعراض 
عند  يكونون غير عرضيين وحيدة الأطفال الذين يعانون من كلية معظم

 كلوي أحادي الجانبال عدم التنسج ومع ذلك، يمكن أن يسبب الولادة.
 .رتفاع ضغط الدمإ تدريجية في الكلى مما يؤدي لاحقا  إلى تغيرات

 

 :التشخيص 
.التصوير الكلى أو ، المثانة السلى عند غياب التشخيصب لأول مرة ويشتبه

  التشخيص النهائي قبل وينبغي. الشرايين الكلوية عدم وجود يحدد دوبلربال
 أو أن يكون خارج مكانها  أو في الحوض الكلىن تكون أ  مكانيةإ ستبعادإ

بواسطة  هذه الحالة عادة ما يتم تشخيص المثانة. ضاغطا  على الرحم
 قبل وبعد الولادة.  لكلىل الموجات فوق الصوتية

 

   :التشوهات المرافقة 
تثلث  ،00 الصبغي تثلث، 09تثلث الصبغي  مثل الكروموسومات شذوذ

، q 0011و حذف ، X -05الاصباغ   ،97 تثلث الصبغي ،0 الصبغي
 .لدى الإناث المزدوج والرحم الخلقي فقدان السمععن  فضلا  
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VII.3  ةمبهمغير محدد الجنس / الأعضاء التناسلية ال 
 

 :الوصف 
o  تكون الأعضاء التناسلية للرضيع عند الولادة غير متشكلة بالكامل

 مضة، ولا تسمح بسهولة بتحديد الجنس، غا
o قد يكون للطفل ملامح من كلا الجنسين 
o يشكل هذا التشوه حالة طوارئ إجتماعية حقيقية 
o  ينبغي تأخير تحديد الجنس حتى يتم الحصول على كامل

المعلومات، بما في ذلك التقييم الهرموني، النمط النووي وتصوير 
 الأجهزة.

 

 :الأعراض 
o اذبة الإناث مع خنوثة كXX  (:02: )النمط النووي 

  السبب الأكثر شيوعا هو تضخم الغدة الكظرية الخلقي الثانويي
 هيدروكسيلاز  09لنقص 

  هناك درجات متفاوتة من إسترجال الأعضاء التناسلية بسبب
 زيادة هرمون تستوستيرون ومستويات ديهدروتستوسترون

  تتراوح التشوهات من تضخم البظر إلى صغر القضيب مع
 الحالة الشديدة من الإحليل التحتى والصفن الفارغ المنصهر.

  ،يمكن أن تكون فتحة مجرى البول في أي مكان، على طول
 قضيب.الفوق، أو تحت سطح البظر / 

 
o  ( ذكرxy:) 

  بوصة( الذي  9،0  -7،1سم أو  3-0قضيب صغير )أقل من
يشبه البظر المتضخم )والذي قد يتواجد بشكل طبيعي في 

 ة الأنثى(المولود
  قد تكون فتحة مجرى البول في أي مكان، على طول، فوق، أو

 تحت القضيب.
  قد يكون كيس الصفن صغير مع أي درجة من الفصل، مما

 يجعله مشابه للشفرين الكبيرين.
  الأعضاء التناسلية المبهمةمع عادة ما تترافق الخصى المعل قة  . 
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 راءها:الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إج 
o )مسحة فموية )إن وجد 
o )تحليل الصبغيات )النمط النووي 
o  ،90الفحوصات المخبرية: شوارد الدم، الستيرويدات البولية 

 هيدروكسي بروجستيرون.
o  الموجات فوق الصوتية للبطن أو الحوض، للبحث عن الغدد

التناسلية و الأعضاء التناسلية الداخلية )مثل عدم نزول 
 .(الرحم والمبيضالخصيتين,الأنابيب ,

 

 التشوهات المرافقة : 
الأعراض المرتبطة بها غير شائعة ولكنها تشمل قيلة سرية، الإحليل 

 التحتى ، انتباذ الكلية والإرتداد المثاني.
 
 

 الأعضاء التناسلية المبهمة (99)0.3 الشكل
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VII.4  الداءالكلوي الكيسي 
 

 :الوصف 
 

الداءالكلوي الكيسي يتضمن العديد من الأمراض بحيث تتشكل في الكلى 
بسائل.  تتشكل الخراجات بشكل عام في قطاعات  خراجات مملوءة

ضعيفة من الأنابيب التي تحمل البول من الكبيبات.بحيث تنموالأكياس 
 لداءالكلوي الكيسي:لعلى حساب نسيج الكلى. هناك شكلين 

o  جسمي مقهورة: وهو مرض وراثي نادر، يوصف بأنه " داء
 يسات عند الرضع "الكلى المتعدد الك

o يوصف بأنه " داء الكلى  لشكل الأكثر شيوعا  جسمي سائد: هو ا ،
المتعدد الكيسات عند البالغين " الأعرض قبل الولادة أو بعدها 

 غير شائعة.
 

   أعراض الداء الكلوي متعدد الكيسات الطفلي أو الجسمي المقهورة: 
 
o نقص السلى 
o نقص تنسج الرئة 
o  الهائلتضخم الكلى 
o  الكبد: توسع القنوات الصفراويةتأثر 
o ة التنفسية الحادة عند الولادةلضائقا 
o تدهورحاد في وظائف الكلى 

 

 الوسائل التشخيصية / الإختبارات الواجب إجراءها: 
 

 تصوير البطن بالأموج فوق الصوتية
 

 التشوهات المرافقة: 
   .التاجي الصمام إنسدال وخاصة القلب صمامات عيوب
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 الكلية الطبيعية الكلية متعددة الكيسات

 الشكل 0.0 مرض الكلى المتعدد الكيسات
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VII.5  لخلقيا موه الكلى 

 التعريف: 

في تمدد و انتفاخ يشير إلى -" الكلىالمياه داخل " حرفيا   -الكلى  موه

لبول التدفق الحر ل عرقلة عادة ما يتسبب فيالكؤوس، الكلوي و الحوض

 . في الكلى تدريجي ضموريؤدي إلى عدم المعالجة  الكلى.من 

دفق ت في انسداد ناجم عن في الكلى البول فائض تراكم قد يكون سبب

مثاني  )جزر البعيد الجهاز البولي إرتجاع من أو الكلى(انسداد ) البول

 (.حالبي –

 :الأعراض 

قبل  الحالات من خلال الموجات فوق الصوتية معظم ويتم تشخيص

لم الأمفاجئ الذي يسبب ال موهال (.  عادة  لا يظهر50-50) الولادة

خطورة  الأكثر المضاعفاتولكن يبقى الخوف من   عند الولادة. الشديد

 إلى الذي يمكن أن يؤدي والإنسداد الكاملأ لتهاب الحويضة والكليةإك

 فشل كلوي.

 :التشوهات المرافقة 

قبل  تشخيصها التي قد يتم الخلقية الجهاز البولي التناسلي اضطرابات

الكلى، ، أورام المثانة إنكشاف هي:و موه الكلية قد تترافق مع و الولادة

 التحتي. حليلالإ، الات التخنثح، مذرقيالشذوذ ال
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 : تشوهات الجهاز التنفسيثامنالفصل ال

 

 

 :في هذا المقطع

 

VIII  . مقدمة 

VIII.1 . رتق قمع الأنف 

VIII.2  . نقص التنسج الرئوي 
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VIII  69 ,14  مقدمة 

  تشمل التشوهات الخلقية في الجهاز التنفسي مجموعة واسعة من

 الجهاز التنفسي العلوي والسفلي.التشوهات في 

 :و تشمل 

o رتق قمع الأنف 

o رتق الرغامي 

o  التشوهات الخلقية القصبية )انتفاخ الرئة الفصي الخلقي ، عزل

 شوه غدي كيسي والكيسات القصبية(الشعب الهوائية، ت

o  سوء اصطفاف الأوردة الرئوية مع عسر تصنع الشعريات

 السنخية

o نقص بروتين التوتر السطحي  B 

o الأوعية اللمفية الرئوية الخلقيةوسع ت 

o ناسور شرياني وريدي رئوي 

o كتل المنصف 

o نقص تنسج الرئة 

  معظم هذه التشوهات تظهر في وقت مبكر بعد الولادة مع ضيق في

، بعضها مميت وغير متوافق مع الحياة، والبعض )زل ة تنفسية( التنفس

ي الاشتباه، الآخر قد لا يظهر إلا بعد فترة الوليد، ويتطلب دقة ف

 وتصوير تشخيصي متطور.
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VIII.1 رتق قمع الأنف 

 :في الأنف التشوه الأكثر شيوعا    الوصف 

o  :يةولادة ح 9/0.777نسبة حدوثه 
o  جانب  فيعبارة عن إنسداد )أو حاجز( بين الأنف والبلعوم إما

 واحد أو كلا الجانبين
o ( عظمي المنشأ، و في 17هذا الحاجز هوفي معظم الحالات )٪

 نسيج رخو ٪ من الحالات عبارة عن نسيج غشائي أو97
o  مزيج من الرتق العظمي والغشائيمعظم الحالات هي 
o  من الحالات 57يترافق مع تشوهات خلقية أخرى في ٪ 
o .رتق قمع الأنف ثنائي الجانب يحتاج إلى تصحيح جراحي طارئ 

 

 :الأعراض 

o ي )إذا كان الرتق أحادي الجانب(قد يكون غير عرض 
o ل إذا كان ثنائي الجانب ، ذلك أن  الطف يةتنفس زل ةبشكل  قد يظهر

 غير قادر على التنفس من الفم
o ما يصبح الطفل وردي عند البكاءزرقة خاصة عند الأكل، بين 
o ا يؤدي إلى عدم القدرة على المص  والتنفس في الوقت نفسه  مم

 الزرقة أثناء الأكل
o تح الفم يخفف تأمين مجرى الهواء عن طريق الفم للحفاظ على ف

 الأعراض.

 :التشخيص 

o  0-3فشل في تمرير قسطرة من  خلال كل منخرcm  في البلعوم
 الأنفي

o تنظير الأنف بالالياف البصرية يرى مباشرة في 
o فضل رؤية تكون بالتصوير المقطعي .أ 

 

 :التشوهات المرافقة 
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o متلازمةCHARGE  رتق قمع الأنف،   ،أمراض القلب  ،: ثلامة

ي تطور و نمو الجهاز العصبي المركزي على حد تشوه أو تأخر ف

 سواء، تشوهات الأعضاء التناسلية، و تشوهات الأذن أو الصمم.

 رتق قمع الأنف  8.1الشكل 

 الإنسداد العظمي
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VIII.2  نقص التنسج الرئوي 

 داخل الرحم تؤدي إلى  أخرىضطرابات : هذه الحالة ثانوية لإالوصف
تنسج النقص في نمو الرئة وبالتالي إلى صغرفي حجم الرئتين .نقص 

 خفاض في عدد الحويصلات والشعب الهوائية.يشمل  إن
 

 الأعراض: 
o :قصورشديد في الجهاز التنفسي 

 نقص الأكسجة 
 الحماض التنفسي والأيضي 

o ارتفاع ضغط الرئوي الثابت 
o استرواح الصدر في الحالات الشديدة 
 

 :التشخيص 
o تصوير الصدر بالأشعة السينية 
o CT- .التصوير المقطعي 

 

 ج الرئة:التشوهات المرافقة لنقص تنس 
o  الفقرات الصدرية والقفص الصدريتشوهات في 
o الانصباب الجنبي من موه الجنين 
o تشوه غدوماني كيسي 
o فتق الحجاب الحاجز الخلقي 
o  تسبب نقص السلىأي حالة: 

 يالقصور الكلوي الجنين 
  السابق لأوانه لفترات طويلة وخصوصا قبل الأغشية تمزق

 أسبوع من الحمل 07
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 الشكل 1.0 نقص تنسج الرئة
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 التشوهات الخلقية في العين، الوجه، والأذن والرقبة تاسع:الالفصل 
 
 
 

 :في هذا المقطع
 
IX  .  مقدمة 

IX.1 .  إنعدام ، صغر وكبر المقلة 
IX.2 .  الساد الخلقي 
IX.3  .  وتر العنق 
IX.4  .  صغر صيوان الأذن / انعدام الأذن 
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IX   مقدمة
 70-81  

 
 

  والرقبة لا تشمل الشفة المشقوقة التشوهات الخلقية في العين، الوجه، الأذن
الشفة  ،الحنجرة ،و / أو الحنك، التشوه الخلقي في العمود الفقري العنقي

 ،الرقبة ،الأنف، والغدة الدرقية.
 

 تشمل ما يلي: قية الأكثر شيوعا  التشوهات الخل 
 

o إنعدام ، صغر وكبر المقلة 
o الساد الخلقي 
o وتر العنق 
o صغر صيوان الأذن / انعدام الأذن 

 

  .إن أسباب معظم تشوهات العين والأذن والوجه والعنق غير معروفة
عوامل الشير إلى أن ت ةعن تشوهات العين الخلقي معلوماتبعض ال

ضطرابات وراثية، العدوى )مثل الحصبة الألمانية أثناء الحمل(، والإال
 الأيضية هي عوامل الخطر الرئيسية.

 

 بحسب التشوه. تشير بيانات  إن معدل انتشار هذه التشوهات يتراوح
في فرنسا.  97777بال  0.5تشوهات العين الخلقية إلى معدل انتشار يبلغ 

لكل  91و حوالي  99.1بين  إنعدام ، صغر وكبر المقلةانتشار 
حالة. نسبة حدوث الساد الخلقي غير معروفة على الصعيد  977،777

ولايات في ال 97777لكل  تحالا 2-9،0الدولي، ويقدر أن تكون 
المتحدة. وأظهرت بيانات برامج رصد التشوهات الخلقية في جميع أنحاء 

و  9.55العالم أن الانتشار العام لصغر صيوان الأذن وانعدام الأذن من 
 ولادة على التوالي. 97،777لكل  7.32
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IX.1   و كبر المقلة ،صغر ،إنعدام 
 

 التعريف:  
 

o الكرة أو أنسجة ىدليل واضح عل، بغياب إنعدام المقلة يعرف 
 .العين

o بشكل غير  الصغيرة "العين ب صغر المقلة يتم تعريف كما
 ملم 92 )طول محوري غر المقلةلص مرجعية ال قياسات". الطبيعي

القرنية قطر من العمر، و شهرا 90خلال  ملم 91عند الولادة، و
معايير ، وليس ككدليل فقط(  وتستخدم ملم97 عند الولادة
 . للتشخيص

o ويتميز بتوسع. بشكل غير طبيعي كبير حجم عين هو لمقلةكبر ا 
 .من كرة العينالجزء الأمامي القرنية و في ثنائي الجانب خلقي

 

 :التشخيص  
 
o التصوير ( المقطعيCT)  
o الرنين المغناطيسيب التصوير (MRI) 

 

 التشوهات المرافقة: 
o الخلقي الساد   

o الخلقي العين تكيس    

o القرنية صغر    

o المشقوق حنكال/ الشفة  

o الرأس فروة عيوب  
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 الشكل )أ( 1.9 إنعدام المقلة

 الشكل )ب( 1.9 صغر المقلة                               
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IX.2 الساد الخلقي 
 

 التعريف:  
 
o داخل العين وشفافة واضحةالتي تكون عادة   العدسة تغيم هو الساد .

 الحول كما يؤدي إلىاذا لم يعالج،  رؤيةال سبب تغيم فيييمكن أن 
 .في العين المصابة( يالقشرالعمى )

 
o في الطفليالساد "ب كما يعرف، عند الولادة يظهر خلقيال الساد "

 .الأولى بعد الولادة في الأشهر الستة هتطورحال 
 
o ( أحادي الجانبالساد ) عين واحدةعلى الخلقي  الساد يؤثر يمكن أن

العين الأخرى  في تكون الرؤية جيدة. العينين )ثنائي الجانب( كلا أو
 هناك. أحادي الجانب الساد الأطفال الذين يعانون من معظم عند

 قعالذي  يو. على العدسة إلى الموقع استنادا   الساد العديد من أنواع
والنمو  الرؤية يؤثر على من المرجح أن لعدسةا مركز في اتجاه
 البصري.

 

 :الأعراض 
 

o عادة   بؤبؤ العين الداكن في بقعة بيضاء التي تبدو وكأنها تغيم العدسة 
o من حوله )إذا عالم البصري لل الوعي إظهار الطفل على قدرة عدم

 (كلتا العينين موجود في الساد كان
o حركات العين السريعة غير الطبيعية 

 

 :التشخيص 
 
o 01- 00خلال  الرضع فحص روتيني لجميع ينبغي أن يجرى  

 .الفحص السريري كجزء من الأولى بعد الولادة الساعة
o أسابيع من  ستةال عمرمرة أخرى عند بلوغ  ال عادةالأطف ويتم فحص

طبيب العائلة إذا كان  مناقشة هذا الأمر معينبغي  الصحة. قبل ممثل
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 .لا يرى طفلهما أن لدى الاهل شك في أي مرحلة
يعاني من أن الطفل شك ب مستشفىال أو دالمول   إذا كان لدى الطبيب

 عدسة.اللعين ول كامل إجراء فحصترتيب  ينبغي ، الخلقي الساد

 الشكل1.0 الساد الخلقي
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  IX.3 العنق وتر 

 

 التعريف: 
 

تميزبوجود ي،  الرقبي أوالظفر مكففةال الرقبةسمى أيضا ي، ووتر الرقبة
 من في كثير من الأحيان متديمن الرقبة  على كل جانب من الجلد طية

 حتى بقىيو يظهر عند الولادة، تشوه خلقي والكتفين.ه إلى خلف الأذن
 .خلال سن الرشد

 

 راض:الأع 
 

الجلد حول  في كثير من الأحيان كحزام فضفاض منظهر يوتر الرقبة  
حزام ويمتد  ، يشتد الجسم الأطفال حديثي الولادة. كلما نما عند الرقبة
 مما يؤدي إلى قصر أو حتى غياب الرقبة عند الكبار.. العنق

 

 :التشوهات المرافقة 
 
o متلازمة تيرنر (02XO ) 
o نونان متلازمة 
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 وتر العنق 1.3الشكل 
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IX.4   انعدام الأذن / صغر صيوان الأذن 
 

 بشكل  الأذن طفيف وفيه تتشكل تشوه هو صغر صيوان الأذن :التعريف
 )ويسمى الأذن الخارجية الحالات الشديدة  أوتغيب في غير كامل
في معظم . أذن واحدة فقط٪ من الحالات، تتأثر 17في (. انعدام الأذن

 المصابة. سمع في الأذننسبة ال ٪ فقط من07 يتم خفض، الحالات
 

 التشخيص:  
 

o في بعض الحالات. لجنينل الموجات فوق الصوتية 
o عند الولادة.   الفحص السريري 

 

 التشوهات المرافقة : 
 

صغر منتصف  هو المرتبط بصغر صيوان الأذن الأكثر شيوعا التشوه
 متلازمة تريتشر كولينز.ب يشتبه، الأذنين كل من إذا تم إشراك. الوجه
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 الشكل)أ( 1.0 صغر صيوان الأذن

 الشكل)ب( 1.0 انعدام الأذن
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