
IVAالآيزوفاليريكحمضارتفاعمرض

طفلي؟أصيبوكيفIVAالآيزوفاليريكحمضارتفاعمرضهوما:1س

IVAبالتمثيلالخاصةالنادرةالوراثيةالأمراضمنمجموعةهيوالعضويةالأحماضاضطرابامراضأحدهو

واستخداملتكسيرالانزيماتهذهلعملالانسانيحتاجحيثالانزيمات.بعضتعطيلاونقصيسببهاالتيوالغذائي،

لهذهويمكنوالبول.الدمفيالضارةالموادتراكميسببممايتناولهالذيالطعاممنالأمينيةوالأحماضالبروتينات

والتطور.والنموالصحةعلىتؤثرالمواد

واللذانالأممنوالآخرالأبمنأحدهمامعطلينمورثينبالتقاءوتتلخصالمتنحيةالوراثةبطريقةالمرضينتقل

جسمخلايافيالمعطلينالمورثينتواجدوعندأعراض.أيعليهمتظهرولافقطللمرضحاملانأوناقلانيكونان

السميةالموادتتراكمحينالأعراضوتحدثالبروتينلهضمالمخصصالانزيمانتاجعدماوتعطيليتمالطفل

الطفل.بجسم

؟IVAلمرضالمصاحبةالأعراضماهي:2س

بعدالأولىالقليلةالأسابيعخلالIVAأعراضتبدأمعالأطفالمنالعديدفيآخر.إلىمريضمنالأعراضتختلف

المرضىمنقليلةنسبةعندأعراضأيتظهرلاوقدجدابسيطوبشكلمتأخربوقتالبعضعندوتظهرالولادة.

الأقارب.أوالإخوةأحدإصابةبسببالمرضاكتشافويتم

IVAالأيضيةالانتكاساتتسمىنوباتيسبب.

هي:للانتكاسةالأوليةالأعراضبعض

الشهيةفقدان

قيء

الخمولأوالشديدالنعاس

بالعضلاترخاوة

المستعملةالجواربرائحةتشبهالطفلجسممنرائحةانبعاث

هي:شيوعاالاكثروالبولالدمتحاليلنتائج

البولفيالكيتوناتارتفاع

PHالدمفيالحموضةمعاملانخفاض

إلى:تتطورانيمكنفإنهاالأيضية،الانتكاساتمعالتعامليتملمإذا

تشنجات

التنفسفيتسارع

الدماغيةالسكتة

المخاستسقاء
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الوفاةإلىأحيانايؤديمماغيبوبة،

الأيضية؟الانتكاساتتحدثكيف:3س

الإصابةأوالمرض،البروتينمنكبيرةكمياتتناولبعدالأيضيةالانتكاساتتحدثأنيمكن

الجراحيةالعملياتمثلالمجهدةالأحداثطويلةلفترةالطعامتناولعدم

الأزمات:أوالانتكاساتبينالطفلحالةتكونكيف:4س

البعضيعانيالانتكاسات،بينسليماصحيحاالبعضيظهربينماالمرض.شدةحسبذلكيختلف

إراديةلاحركاتالحركيةوالمهاراتالمشيفيالتأخرالعقليالتخلفأوالتعلممنصوباتالآخر

القامة.قصرمعالنموضعف،التشنجاتطبيعية،غير

؟IVAعلاجهوما:5س

التغذيةواختصاصيالمعالجوالطبيبالأهلبينالمستمرالتعاونهيالعلاجنجاحفيتساعدالتيالعواملأهممن

بالآتيالعلاجخطةتتلخصالطوارئوخطةالحميةحيثمنشديدةبدقةالتعليماتواتباع

المعالجالطبيبيحددهاالأدوية:.1

البروتين:قليلةالحمية.2

استخدامهايمكنالتيالسكرياتالجسمتعطيلأنهاالكربوهيدراتمنتكونالغذائيالنظامفيالغذائيةالموادمعظم

علىتساعدوالدهونالبروتينفيومنخفضةالكربوهيدراتمنعاليةوجباتتناوليمكنالطاقة.مصادرمنكمصدر

الأيضية.الأزماتمنع

هي:تجنبهاإلىتحتاجقدالذيالبروتينعلىتحتويالتيالأطعمة

الألبانومنتجاتالحليب

والبيضوالربيانالسمكووالدواجناللحوم

والبقولياتالمجففةالفاصوليا

السودانيالفولزبدة

والمكسرات

بإزالةتقملامحددة.بكمياتتؤكلأنويمكنالبروتينمنصغيرةكمياتعلىتحتويوالفواكهالخضرواتمنالعديد

إلىتحتاجIVAمنيعانونالذينالأطفالللمريض.السليمالنموفيمهمعامللأنهاالغذائيالنظاممنالبروتينجميع

صحيح.بشكللتنموالبروتينمنمعينةكمية
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للحفاظوالطاقةوالمغذيات،البروتينمنمناسبةكميةعلىيحتويالذيالغذاءخطةيعطيانالتغذيةلاختصاصييمكن

الحياة.مراحلجميعفيخاصةغذائيةخطةعلىتكونأنإلىبحاجةطفلكأنالمرجحومنجيدة.بصحةطفلكعلى

الخاصالحليب.3

الكميةعلىيحتويالحليبهذهالخاص.الحليبطفلكإعطاءيمكنالبروتين،منخفضغذائينظاماتباعإلىبالإضافة

واختصاصيالمعالجالطبيبسيقومالطبيعي.والتطورللنموطفلكيحتاجهاالتيالمغذيةوالموادالبروتينمنالصحيحة

الاستخدام.ومقاديرالتركيبةنوعالىبإرشادكمالتغذية

الذينللأشخاصخصيصاصنعتالتيوالأرزوالباستاالبروتين،منخفضخاصدقيقمثلالطبيةالأطعمةأيضاوهناك

الأطعمةهذهاستخدامكيفيةحولالمشورةالتغذيةاختصاصيلكميقدمسوفالعضوية.الأحماضاضطراباتمنيعانون

الغذائي.طفلكنظاممنكجزء

لمنعمتكرربشكلالطعاملتناولبحاجةIVAمعالصغاروالأطفالالرضعطعامدونطويلةفترةالبقاءتجنب.4

ومتقارب.متكرربشكلالاطعاميكونالرضعأنيقترحماوغالباالأيضية.الانتكاساتحدوث

تلقاءمنيستيقظونلاكانواإذاالطعاملتناولايقاظهمإلىيحتاجونقدالليل.خلالالإطعامللرضعبالنسبةالمهممن

أنفسهم.

بتقديميضأاالطبيبسيقومالرضيع.لطفلكالمناسبةالتغذيةخطةلكمسيوفرانالتغذيةواختصاصيالمعالجالطبيب

المرض.حالفيالغذاءمنطفلكاحتياجاتعلىتحتويللوالدينخصيصامصممةخطةوهيالمرض"،"يومخطة

الكيتوناتتتبعالمنتظمةوالبولالدماختبارات.5

يتمعندماتتكونموادهيالكيتوناتالطبيب.عيادةفيأوالمنزلفيالكيتوناتمستوىللتحققدوريةالبولاختبارات

المرض،أثناءطويلة،لفتراتطعامدونمنالبقاءبعدهذايحدثالطاقة.علىللحصولالجسمفيالدهونتكسير

الأيضية.الانتكاساتبدايةإلىتشيرقدالبولفيالكيتوناتارتفاعالإجهاد.فتراتوخلال

طفلكنظاميحتاجقدالبول.اختباراتيتمأنأيضاويمكنالأمينية.الأحماضمستوىلقياسالعاديةالدماختبارات

الاختبارات.هذهنتائجعلىبناءتعديلإلىوالأدويةالغذائي

مرضأيبدايةفيالمستشفىمراجعة.6

صحيةمشاكلحدوثلمنعالأيضية.الانتكاساتإلىيؤديانالبسيطالمرضحتىيمكن،IVAمعللأطفالوبالنسبة

يلي:مماأيلديهطفلكيكونعندماالفورعلىللمستشفىاتجهخطيرة،

الشهيةفقدان

قيء

الإسهال

الطعامرفضمعحمىالمرضأوالإصابة
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أجلمنالبروتيناتمنوالحدوالكربوهيدراتالخاصةوالمحاليلالسوائلزيادةطفلكيحتاجالحالاتهذهفي

كيفيةمعالمعالجوالطبيبالتغذيةاختصاصيقبلمنالخاصةالمحاليلتوفيرسيتمالانتكاسة.حدوثمنع

الاستخدام.

اسألخطيرة.صحيةمشاكللتجنبالمرضأثناءالمستشفىفيللعلاجيحتاجونقدIVAمنيعانونالذينالأطفال

الانتكاسةمعالتعاملكيفيةعنارشاداتعلىتحتويوالتيالطوارئخطةعنبطفلكالخاصالمعالجالطبيب

المستشفى.فيالازمةمعللتعاملاتخاذهاالواجبوالاجراءات

القادم؟الحملفيالإصابةتكرارالممكنمنهلالوراثية،الأمراضمنIVAمرضانعلمت:6س

ولكنمصاب،غيرالطفليكون٪50وتماما،سليمالطفليكون٪25وحدة،علىحمللكل٪25هيالإصابةنسبةنعم،

منالوقايةطرقإلىبالإضافةالمعالجالطبيبمعأكبربتوسعالاحتمالاتهذهمناقشةبالإمكانللمرض.حاملاوناقل

الإصابة.تكرار

أقاربي؟بينالمرضهذاتكرارمنعالممكنمنهل:7س

إذافيمابالزواجالراغبينفحصيتمالطفرةهذهتحددوعندماطفلكعندللمرضالمسببةالوراثيةالطفرةفحصيتم

لوجودالزواجبإتمامينصحلاالطفرةنفسيحملكلاهمابالزواجالراغبانكانإذالا.أمالطفرةهذهيحملونكانوا

فلاتماماسليمانكلاهمااوالطفرةيحملفقطأحدهماكانإذاأماحمل،لكل٪25بنسبةبالأطفالالإصابةاحتمال

المرض.تكرارفيالفرصةوجودلضعفالزواجاتمامفيمشكلة

/https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK601614المراجع:
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