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 تامولعملا نم نكمم ردق ربكأ مھف يف بغرت تنأف ،يبموب ضرمب ھتباصإ صیخشت مت اصًخش كتفصب

 ریوطتلاو ثحبلا نم تاونس ةجیتن )ERT( میزنلإا لئادبب جلاعلا لثمی .هاقلتت دق يذلا جلاعلا لوح
 للاخ نم( ىضرملاو مولعلا ءاربخو ةیحصلا ةیاعرلا يیصاصتخا نم دیدعلا مھاس دقل .يملعلا
 بیتكلا اذھ رفوی .ةیودلأا هذھ ریوطت يف ملاعلا ءاحنأ عیمج يف )ةیریرسلا براجتلا يف ةكراشملا
 .ناسنلإا مسج يف ھلمع ةیفیكو میزنلإا لئادبب جلاعلا ةیھام ىلع ةبقاث ةرظن
 
 

 ؟میزنلإا لئادبب جلاعلا ام :س
 .دوقفملا وأ صقانلا میزنلإا لحم لحی يبط جلاع وھ میزنلإا لئادبب جلاعلا :ج
 
 .اًدوقفم وأ اصًقان GAA وأ زادیزوكولغ افلأ ضمح ىمّسُت يتلا )ةیموزوزیللا( ةلاحلا تامیسجلا تامیزنإ دحأ نوكی ،يبموب ضرم ةلاح يف
 زاھجلاو بلقلا لثم ،مسجلا يف تلاضعلا ةجسنأ يف كلذ ظحلاُی امً ةداعو .ةیلخلا يف ةلاحلا تامیسجلا لخاد نیجوكیلجلا مكارتی ،كلذل ةجیتنو
 .)يمضھلا زاھجلا وأ ةناثملا وأ ةیومدلا ةیعولأا يف ةدوجوملا تلاضعلا( ءاسلملا تلاضعلاو يمظعلا لكیھلاو يسفنتلا
 
 يسدنھ لكش مادختساب صقانلا GAA میزنإ نم ةمظتنم تایمك يبموب ضرمب باصملا ضیرملا ىقلتی ،)ERT( میزنلإا لئادبب جلاعلا مادختساب

 يذلا نیجوكیلجلا للحیو تلاضعلا ىلإ میزنلإا لقتنی .)مدلا ىرجم للاخ نم( دیرولا قیرط نع يمیزنلإا جلاعلا ءاطعإ متی .میزنلإا نم ينیج
 .ایلاخلا يف مكارتی امدنع ررضلا ببسی
 
 ةیلامجلإا ةعرجلا دمتعت .)رھشلا يف نیترم ،لاثملا لیبس ىلع( ةمظتنم تارتف ىلع هؤاطعإ متی ةایحلا ىدم رمتسی جلاع وھ میزنلإا لئادبب جلاعلا

 .ضیرملا نزو ىلع
 
 دیدع ءاد ضارمأو يرباف ءادو ھیشوغ ءاد لثم ىرخلأا ةلاحلا تامیسجلا يف نازتخلاا تابارطضا ضعبل اضًیأ میزنلإا لئادبب جلاعلا رفوتی
 .)6و 2و 1( يطاخملا دیراكسلا
 

 ؟میزنلإا لئادبب جلاعلا لمعی فیك :س
 ةیومدلا ةیعولأا زجاح ربع ،مدلا ىرجم ربع لقتنی ،ضیرملا ىلإ میزنلإا نقح دنع .ھیلإ رقتفت يذلا میزنلإا كل رفوی میزنلإا لئادبب جلاعلا :ج
 .يللاخلا زیحلا ىمّسُت مسجلا نم ةقطنم ىلإو
 
 يذلا ناكملا وھ موزوزیللا .موزوزیل ىمّسُت ةیلضع ةیلخل )ةیعرفلا ةیضعلا وأ( ةیرھجملا ةقطنملا يھ میزنلإا لئادبب جلاعلل ةیئاھنلا ةھجولاو
 ھنأ يأ .زادیزوكولغ افلأ دوقفملا يعیبطلا میزنلإا ةمھم ىلوتی ھنإف ،موزوزیللا ىلإ میزنلإا لئادبب جلاعلا لوصو درجمبو .نیجوكیلجلا ھیف مكارتی
 .زوكولج ىلإ نیجوكیلجلا مكارت للحی
 
 

 ؟میزنلإا لئادب لامعتسا يعاود ام :س
 نیجوكیلجلاً ةداع میزنلإا اذھ للحی .زادیزوكولغ افلأ ىمّسُی میزنإ يف صقن نم يناعی كمسج نإف ،يبموب ضرم نم يناعت تنك اذإ :ج
 ةجسنأو )عضّرلا ىدل اعًویش رثكأ( بلقلاً ةصاخ ،ةنیعم ةجسنأ يف نیجوكیلجلا مكارتیف ،اًدوجوم میزنلإا نكی مل اذإ .زوكولج ىلإ )تاردیھوبركلا(
 نیجوكیلجلل يجیردتلا مكارتلا ببسُی .)ةیلكیھلا تلاضعلا كلذكو ،نیتئرلا تحت ةیسیئرلا سفنتلا ةلضعو ،زجاحلا باجحلا كلذ يف امب( تلاضعلا
 ةافولا ىتحو ةدیدش ةقاعإ كلذ ببسی دق .تلاضعلا فعضو سفنتلا تابوعصو بلقلا مخضت كلذ يف امب ،ضارعلأاو تاملاعلا نم ةریبك ةعومجم
 .صقانلا وأ دوقفملا میزنلإا لحم میزنلإا لئادبب جلاعلا لحی .ةركبملا
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 ؟يبموب ىضرمل میزنلإا لئادبب جلاعلا ءاطعإ متی فیك :س
 ىلع فرشی .ةرطسقلا ذفنم ىمسُّی صاخ ذفنم للاخ نم وأ ،يدیرو بوبنأ للاخ نم امإ ،مدلا ىرجم للاخ نم میزنلإا لئادبب جلاعلا ىطعُی :ج
 .عونلا سفن نم ىرخأ ةیثارو ضارمأ وأ ،يبموب ضرمب نیباصملا ىضرملا عم لماعتلا يف ةربخ وذ بیبط میزنلإا لئادبب جلاعلا ءاطعإو فصو
 .تلاضعلاو باصعلأا بط يصاصتخا وأ لافطأ بیبط وأ ةثارو ملع يصاصتخا نوكی امً ةداع
 
 

 ؟ةدیدج تاجلاع ریوطت ةیلمعب دوصقملا ام :س
 اذإو ،تاناویحلا ىلع تاسارد كلذ عبتی .مھتایرظن رابتخا يف نوثحابلا أدبی ثیح ربتخملا يف ضارملأل ةدیدج تاجلاع ریوطت ةیلمع أدبت :ج
 ةملاس نع تامولعم عمج وھ تاساردلا هذھ نم ضرغلا .ةیریرسلا براجتلا ىمسُت رشبلا ىلع ةیثحب تاسارد اھعبتی ،ماری ام ىلع روملأا تراس
 ةفرعمل .رشبلا ىلع مادختسلال يبیرجتلا جلاعلا دامتعا لبق ةقیقدلاو ةمراصلا تارابتخلاا نم ةدیدع تٍاونس رملأا قرغتسی .ھتیلاعف ىدمو جلاعلا
 ."يبموب ضرم جلاع يف يبطلا مدقتلا" ناونعب Pompe Connections بیتك علاط ،دیزملا
 
 
 
 ،يبموب ضرمل ةیلودلا ةیعمجلا لبق نم ةماع ةمدخك اھعیزوت متیو .ھلوانت متی يذلا عوضوملاب قلعتت ةماع تامولعم میدقت ىلإ ةرشنلا هذھ فدھت
 نم لعجت ةسرامملا يف تاریغتلاو يرشبلا أطخلا نإ .رّیغتلا رمتسم ملع بطلا ربتعی .ةینھم وأ ةیبط تامدخ يأ مدقت لا ةیعمجلا نأ ملعلا عم
 .ضیرملا بیبط ةًصاخ ،ىرخأ رداصم نم تامولعملا هذھ دیكأت مزلی .هذھك ةدقعم داوم میدقت دنع ةیھانتم ةقد قیقحت لیحتسملا

 


