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(  IPNAتوصيات الممارسة السريرية للجمعية الدولية لأمراض الكلى للأطفال )

ن الكلوية لتشخيص ومعالجة  وتي  ويد –متلازمة فقد البر    المقاومة لأدوية الستب 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

(  لتشخيص ومعالجة  IPNAتوصيات الممارسة السريرية  للجمعية الدولية لأمراض الكلى للأطفال) 
ن الكلوية  وتي  ويد – متلازمة فقد البر   المقاومة لأدوية الستب 

، مارينا فيفاريلل  1أغنيس تراوتمان 
، ديب   جيبسون3، سوزان صموئيل2

  سينها 4
، 7، 8أوليفيا بوير، 6، ن نغ كار هوي1فرانز شيفر 5،  ، أديب 

ان9سليم    معي    , وليام 115يام نغو ليم 14,شو , هونغ 13كانو, فرانسيسكو 12أولريش بيكريان -11ديإييل -جانينا مولر 10،  ، لوسيانا فيلت 

  17,اي فوما انكوي16,سمور
   نكناش 

ابيث 18 ,كوش   20,21 ديت  هافت  19,هودسونإلت  

 

 لأمراض الأطفال نيابة عن الرابطة الدولية 
 
غ ، ألمانيا.  1  قسم أمراض الكل لدى الأطفال ، مركز طب الأطفال وطب المراهقي   ، هايدلت 
 شعبة أمراض الكل وغسيل الكل ، قسم التخصصات الفرعية للأطفال ، مستشف  ومركز أبحاث بامبينو جيسو للأطفال ، روما ، إيطاليا  2
تا للأطفال ، جامعة كالغاري ، كالغاري ، كندا قسم أمراض الكل للأطفال ، قسم  3  ألت 

 طب الأطفال ، مستشف 
 شعبة أمراض الكل ، جامعة ميشيغان ، ميشيغان ، الولايات المتحدة 4
 قسم أمراض الكل ، قسم طب الأطفال ، معهد عموم الهند للعلوم الطبية ، نيودله  ، الهند.  5
 ي   ، جامعة سنغافورة الوطنية ، سنغافورة قسم طب الأطفال ، كلية الطب يونغ لو ل 6
م يو ، معهد امجن مختت  أمراض الكل الوراثية ،  7  ، جامعة باريس ديكارت ، باريس ، فرنسا  1163إنست 
 قسم أمراض الكل لدى الأطفال ، المركز المرجع  لمتلازمة أمراض الكل عند الأطفال والبالغي   ،  8
 اريس ، فرنسا ب APHP  ،75015مستشف  نيكر ،   
 بريستول الملك  للأطفال ، بريستول ، المملكة المتحدة 9

 قسم أمراض الكل للأطفال ، جامعة بريستول ، مستشف 
  فيسب   مستشف  سمرتيانو و اتش ار ام 10

ازيل  ويون   ، جامعة ساو باولو الاتحادية ، ساو باولو ، الت 
 إرلانجن ، إرلانجن ، ألمانياقسم أمراض الكل ، مستشف  جامعة  11
 معهد علم الأمراض ، مستشف  كولونيا الجامع  ، كولونيا ، ألمانيا  12
 قسم أمراض الكل. مستشف  لويس كالفو ماكينا للأطفال ، جامعة شيل   13
 الأطفال بجامعة فودان ، شنغهاي ، الصي    14

 قسم أمراض الكل. مستشف 
يا قسم طب الأطفال ، مركز برينس ك 15  ورت الطب   ، كوالالمبور ، مالت  
  مستشف  نيشنوايد للأطفال ، جامعة ولاية أوهايو ، كولومبوس ، الولايات المتحدة  16

 معهد البحوث ف 
يا.  17  قسم طب الأطفال ، مستشف  جامعة بورت هاركورت التعليم  ، بورت هاركورت ، ولاية ريفرز ، نيجت 
 ( ، كلية الطب ، جامعة ريوكيوس ، أوكيناوا ، اليابان قسم صحة الطفل ورفاهه )طب الأطفال 18
  ويستميد و  19

 الكل وزرع كوكرين ، مركز أبحاث الكل ، مستشف  الأطفال ف 
اليا      ، أست 

  ، سيدن 
  للصحة العامة ، جامعة سيدن 

 مدرسة سيدن 
  كلي 20

  للأطفال ، مستشف  الأطفال ف 
 ة الطب بجامعة هانوفر ، قسم أمراض الكل والكبد والتمثيل الغذان 

 هانوفر    
  كلية الطب بجامعة هانوفر ، هانوفر ، ألمانيا.  21

 مركز الأمراض النادرة ، مستشف  الأطفال ف 

  طب أمراض الكل لدى الأطفال 
 أعدت مخطوطة للنش  ف 

 

وتي   الكلوية الكلمات الرئيسية:   ويد  – متلازمة فقد الت  ، الأطفال ، أمراض الكل المزمنة ، علم الوراثة ، النتائج ،    المقاومة لأدوية الستت 

 طب الأطفال ، العلاج المثبط للمناعة 

 17.935عدد الكلمات:  

,   نايف عبدالمجيد ترجمة بواسطة:   
يف الدسوف    ,بسام سعيد, ش 

 خالد الحسن, جميلة قاري , ماجد العوف 

 

  الطب ، قسم ال
 كل للأطفال ، أمراض الكبد والأيض ، مركز أبحاث طب الأطفال ،  المراسلات: ديت  هافت  ، دكتوراه ف 

 . ج ست   +؛  49  511  532 3911+؛ الفاكس 49  511  532  3212هانوفر ، ألمانيا. هاتف:    30625،    1كلية هانوفر الطبية ، كارل نيوبت 

 :  
ون  يد الإلكت   Haffner.Dieter@mh-hannover.deالت 

 

 

 

 

 



 
 

 نبذة مختصرة 

وتي   الكلوية البدائية )مجهولة السبب( عل    . تظهر  ١٠٠,٠٠٠من كل   ٣-١تؤثر متلازمة فقد الت 
ً
٪ تقريبًا من الحالات    ٨٥طفل سنويا

  غضون 
 
ويد، أما المرض  الذين لا يحققون استجابة كاملة ف أسابيع من العلاج   ٦-٤استجابة كاملة بعد العلاج بأدوية مجموعة الستت 

وتي   الكلوية  ويدات يكون لديهم بالجلوكوكورتيك ويد  –متلازمة فقد الت  ٪ من المرض    ٣٠-١٠. كما أنه لوحظ أن المقاومة لأدوية الستت 

  الجينات المرتبطة بزوائد أقدام خلايا مرشحات الكل ) 
 
ويد، يمكن الكشف عن الطفرات ف   حي    Podocytesالمقاومي   للستت 

 
( ، ف

  البقية. يعد تشخيص 
 
اض وجود عامل غت  محدد من أصل مناع  ف وتي   الكلوية  يتم افت  ويد  – متلازمة فقد الت    المقاومة لأدوية الستت 

 بسبب مسبباته غت  المتجانسة، والافتقار المتكرر للاستجابة للمزيد من العلاج المثبط للمناعة، والمضاعفات الشديدة بم
ً
ا  كبت 

ً
ا  تحديا

اء من أخصائب   أمراض كل الأطفال     و معاودة المرض بعد زراعة الكل. قام فريق من الخت 
  ذلك التطور إلى مرض الفشل الكلوي النهان 

 
ف

كلوية  و أخصائب   أمراض الكل  النسجة الأ (، و أخصائب   IPNAو أخصائب   الوراثة الكلوية من الجمعية الدولية لأمراض الكل للأطفال )

وتي   الكلوية  توصيات الممارسة الشيرية الشاملة حول تشخيص ومعالجة  بتطوير  ويد  –متلازمة فقد الت  عند    المقاومة لأدوية الستت 

 )المريض أو المجموعة، التدخل، المقارنة، النتيجة( ،   ٩الأطفال. أجرى الفريق مراجعة منهجية للمؤلفات حول  
ً
أسئلة ذات صلة شيريا

 وأخصائب   التغذية كمستشارين خارجيي   و  وصياغة التوصيات وتصنيف
  ، مع مدخلات من ممثل  المرض 

  اجتماع توافف 
 ف 
ً
ها رسميا

 لجنة تصويت لأطباء أمراض كل الأطفال. كما تم إعطاء التوصيات البحثية المستقبلية. 

 

 المقدمة: 

وتي    الحاد    تتمت   بفقد الت 
وتي   الكلوية مجهولة السبب، الب    البول  ونقص ألبومي   الدم و / أو وجود الوذمة )تورم  متلازمة فقد الت 

ف 

ا عل حوالى  ٢،١الجسم( ] 
ً
 ]١٦طفل دون سن    ١٠٠,٠٠٠لكل  ٣-١[، تؤثر حديث

ً
٪ من  ٨٥[. يستجيب للعلاج  ما يقرب من  ٥- ٣عاما

ون بجرعات قياسية عن طريق الفم  ولون / بريدنت   يدنت   ون المطلوبة  ٧،٦]الحالات استجابة كاملة بعد العلاج اليوم  بت  يدنت   [. مدة الت 

ات علاج أطول )  بعد فت 
ً
ويد ه  محل مناقشة فقد تم ملاحظة الاستجابة أحيانا  للستت 

ً
أسابيع(،   ٨- ٦قبل اعتبار المريض مقاوما

ولون عن طريق الوريد ، ]  [. ٦بالإضافة إلى جرعات عالية من  ميثايل بريدنت  

  
وتي   الكلوية م ٪ من المرض  الذين يعانون من   ٣٠-١٠ف  ويد  –تلازمة فقد الت  ، يمكن   المقاومة لأدوية الستت   عائل 

دون تاري    خ مرض 

  الجينات المرتبطة بزوائد أقدام خلايا مرشحات الكل 
    1الكشف عن الطفرات ف 

اض عامل )أو عوامل( غت  محددة ف    حي   يتم افت 
ف 

  وجدت [. التقسيمات المرضية الرئيسية للن١٠-٨الحالات المتبقية ]
وتي   الكلوية  سيج الخلوي الب    متلازمة فقد الت 

المقاومة   –ف 

ويد      لأدوية الستت 
ه  تصلب الكبيبات البؤري والجزن 

ات النسيجية   2 . يشمل العلاج   4، والتصلب الوسط  المنتش   3، و قليل التغت 

 مثبطات نظام ريني   أنجيوتنسي   
ً
ون  -عادة   المرض  الذين يعانون من أشكال غت  وراثية من   6ومثبطات الكالسينيورين  5ألدوستت 

ف 

وتي   الكلوية  ويد  – متلازمة فقد الت    المقاومة لأدوية الستت 
٪ من  ٧٠-٥٠. مع هذا النهج يمكن تحقيق استجابة كاملة أو جزئية ف 

 [. ٧،٦الحالات ]

 
1Podocytes   
2(FSGS)  
3(MCD)  
4MPGN  
5RAASi  
6CNI  



 
وتي   الكلوية يعد معالجة و التحكم ب ويد  –متلازمة فقد الت   بسبب مسبباتها الغت  متجانسة ، والافتقار   المقاومة لأدوية الستت 

ً
ا  كبت 

ً
تحديا

  ذلك سمية الدواء ، الالتهابات ، تجلط الدم ، التطور إلى الفشل الكلوي
 
  المتكرر للاستجابة  للعلاج المثبط للمناعة والمضاعفات بما ف

  و معاودة المرض بعد زراعة الكل ]
 توصيات قائمة عل الأدلة تم تطويرها بشكل منهج   حول تشخيص  [ . لا ت١١النهان 

ً
وجد حاليا

وتي   الكلوية  ومعالجة الأطفال الذين يعانون من  ويد  –متلازمة فقد الت    KDIGO، باستثناء وثيقة واحدة من  المقاومة لأدوية الستت 

[. لذلك عقدت الرابطة الدولية لأمراض الأطفال  ٦لكل ])تحسي   النتائج العالمية لأمراض الكل( الخط التوجيه  لالتهاب كبيبات ا 

(IPNA(  مجموعة عمل توصية الممارسة الشيرية )CPR   ديسمت  
 
لتطوير توصيات الممارسة الشيرية لتشخيص وعلاج   ٢٠١٨(ف

وتي   الكلوية الأطفال الذين يعانون من  ويد  – متلازمة فقد الت  صيات الأبحاث المستقبلية بشأن  . كما تم تقديم تو المقاومة لأدوية الستت 

  المرض  الذين يعانون من  
 
وتي   الكلوية  مقاييس النتائج الرئيسية ف ويد  –متلازمة فقد الت   المقاومة لأدوية الستت 

 

 المنهج: 

وع التوجيه    نظرة عامة على المسرر

  الرعاية الصحية( لإرشا  RIGHTلقد تابعنا بيان 
[. تم تجميع ثلاث  ١٢دات الممارسة ])بنود الإبلاغ عن إرشادات الممارسة ف 

اء خارجيي   ، ولجنة تصويت. تتألف المجموعة الأساسية من   من  ١٨مجموعات: مجموعة قيادة أساسية ، ومجموعة خت 
ً
  IPNAعضوا

  الأنسجة الكلوية، و أخصا 
  ذلك أطباء أمراض كل الأطفال ، و علم الوراثة الكلوية ، و علم الأوبئة ، و أخصان 

  أمراض الكل  ، بما ف 
ن 

  الجدول التكميل  رقم   
ات والمسؤوليات الفردية لأعضاء المجموعة الأساسية ف  . تم تقديم الخت  . ضمت مجموعة  ١للمرض  البالغي  

اء الخارجية     قدمها أعضاء المجموعة الأساسية داخل    ٣الخت 
  تغذية. ناقش ممثلو المرض  المخطوطة الب 

ممثلي   للمرض  وأخصان 

  المخطوطة. تضمنت لجنة التصويت  جمعية أول
احاتهم ف    ذلك    ٢٣ياء أمورهم المحلية ثم تم دمج اقت 

طبيب أمراض كل أطفال بما ف 

  معالجة  IPNAممثلي   عن كل جمعية   ٥-٣
ة ف  وتي   الكلوية  الإقليمية من ذوي الخت  ويد  –متلازمة فقد الت  لدى    المقاومة لأدوية الستت 

  لتوفت  مستوى عالى  من الإتفاق عل مقياس مكون من 
ون    ٥الأطفال. سُئل أعضاء مجموعة التصويت عن طريق الاستبيان الإلكت 

  تحقيق مستوى  
  فشلت ف 

(. بالنسبة للموضوعات الب   
نقاط )لا أوافق بشدة ، لا أوافق ، محايد ، أوافق ، أوافق بشدة( )طريقة دلف 

إعادة تقييم التوصيات وتعديلها من قبل المجموعة الأساسية ثم تم مراجعتها مرة أخرى من قبل لجنة التصويت   ٪ من الإجماع ، تم٧٠

 ٪. ٧٠حب  تم تحقيق مستوى إجماع أعل من  

 

 :PICOتطوير أسئلة 

أشهر   ٣مجموعة: الأطفال )< [: ال١٣)المريض أو المجموعة ، التدخل ، المقارنة ، النتيجة( عل النحو التالى  ] PICOقمنا بتطوير أسئلة 

وتي   الكلوية  سنة( مع   ١٨و >  ويد  –متلازمة فقد الت  ؛ التدخل والمقارنات: العلاج مقارنة مع عدم وجود علاج أو   المقاومة لأدوية الستت 

وتي    متلازمعلاج آخر أو وهم  ؛ النتائج الموجهة: عالجنا التوصيات لتشخيص وعلاج ومتابعة الأطفال الذين يعانون من  ة فقد الت 

ويد  –الكلوية    ذلك فاعلية تحفت   الإستجابة والآثار الجانبية للأدوية(.  المقاومة لأدوية الستت 
 )بما ف 

 

 مراجعة المؤلفات: 

  قاعدة بيانات  
؛ جميع المراجعات المنهجية للتجارب    ٢٠١٩سبتمت     ١٥عن الدراسات المنشورة بحلول  PubMedتم البحث ف 

وتي   الكلوية  ( حول علاج RCTs) العشوائية المحكمة  ويد  –متلازمة فقد الت  لدى الأطفال والتجارب المستقبلية    المقاومة لأدوية الستت 

متلازمة فقد  غت  المنضبطة ، والدراسات القائمة عل الملاحظة ، ودراسات التسجيل حول تشخيص وعلاج الأطفال الذين يعانون من  



 
وتي   الكلوية   ويد  المقاومة لأدوية –الت  ية. حيثما أمكن ، تم الاستشهاد بالتحليلات   الستت  ية باللغة الإنجلت   ، تقتصر عل الدراسات البش 

الفوقية للتجارب العشوائية المحكمة باستخدام نسب المخاطر من مراجعة كوكرين المنهجية المحدثة بشأن التدخلات من أجل  

وتي   الكلوية متلازمة  ويد المقاومة لأدوية الس  – فقد الت    مرحلة الطفولة ] تت 
 
د مزيد من التفاصيل وملخص للمنشورات  ١٤ف [. وست 

  الملاحق التكميلية )الجداول التكميلية 
 
 (. ٥-٢المستخدمة لهذه التوصيات  ف

 

 نظام الدرجات: 

 أنها: عالية )أ( أو  [(. تم تصنيف جودة الأدلة عل١٦،١٥؛  ]  ٢تابعنا نظام الدرجات من الأكاديمية الأمريكية لطب الأطفال )الشكل  

ا )د( أو غت  قابلة للتطبيق )س(. يشت  هذا الأخت  إلى حالات استثنائية حيث لا يمكن  
ً
متوسطة )ب( أو منخفضة )ج( أو منخفضة جد

ات المضادة ر هو السائد بشكل واضح. تم استخدام هذه الرسالة لتصنيف المؤش    إجراء دراسات التحقق من الصحة لأن الفائدة أو الصر 

للتدابت  العلاجية ومعايت  السلامة. تم تصنيف قوة التوصية عل أنها قوية أو معتدلة أو ضعيفة أو تقديرية )عندما لا يمكن تقديم  

 توصية(. 

 

 حدود عملية التوجيه: 

وتي   الكلوية  ويد  – متلازمة فقد الت  التجارب العشوائية   ه  مرض نادر. ونتيجة لذلك ، كانت أحجام وأعداد بعض المقاومة لأدوية الستت 

انية المحدودة لمبادرة   ة و ذات جودة منهجية ضعيفة ، لذا فإن معظم التوصيات ضعيفة إلى معتدلة. بسبب المت   المضبوطة صغت 

اء خارجيي   فقط.   (IPNA) الدولية لأمراض الكل للأطفالالجمعية   ممثل  المرض  وأخصائيي   التغذية كخت 
 ، تم تضمي  

 

 الممارسة السريرية: توصيات 

 التعاريف  ١.١

  البول  
وتي   : الكرياتيني   ف   البولى  من خلال نسبة الت 

وتي     عينة بول الصباح أو من خلال قياس كمية   7● نوض  بتحديد كمية فقد الت 
ف 

   البول المجمع عل مدار 
وتي   ف  وتي   الكلوية  ساعة عل الأقل مرة واحدة قبل تحديد المريض عل أنه  24الت    –متلازمة فقد الت 

ويد  ح استخدام هذه القيمة الأ  المقاومة لأدوية الستت    علاجات كبت المناعة البديل. نقت 
ساسية لتقييم الاستجابة  و / أو البدء ف 

 اللاحقة )الدرجة :  أ، التوصية: قوية(. 

  الجدول 
ح استخدام التعريفات المدرجة ف  وتي   الكلوية لتشخيص ومعالجة متلازمة   ١● نقت  ويد   –فقد الت    المقاومة لأدوية الستت 

 )الدرجة: ب ، التوصية: معتدلة(. 

ة ا  ة التأكيد" ، وه  الفت  ح استخدام "فت  ون بالفم بجرعات قياسية ، لتقييم الاستجابة   ٦و   ٤لزمنية بي    ● نقت  يدنت   أسابيع من بداية الت 

ون     8وبدء استخدام مثبطات جهاز الريني   أنجيوتنسي    لمزيد من العلاج باستخدام الكورتت  
ً
)الدرجة: ج ، التوصية: ضعيفة(. نوض  أيضا

  هذا الوقت
  و / أو خزعة كلوية ف 

 )الدرجة: ب ، التوصية: معتدلة(.  بإجراء اختبار جيب 

ح تقديم البيانات الشيرية والنسيجية والوراثية من جميع مرض   وتي   الكلوية  ● نقت  ويد  –متلازمة فقد الت      المقاومة لأدوية الستت 
ف 

  تحسي   فهمنا للمرض وعلاجه )غت  مصنف(. 
 سجلات المرض  وقواعد البيانات الوراثية للمساعدة ف 

 

 
7(UP:CR)  
8(RAASi(  



 
 

 

: الدليل وا  
 لأساس المنطق 

 :  البولى 
وتي    تقييم فقد الت 

وتي   الكلوية عند الأطفال هو كمية بروتي   بالبول تعادل أو تزيد عن     ١٠٠٠أو   ٢مجم/ساعة/م  ٤٠التعريف التقليدي لمتلازمة فقد الت 

  البول  / ٢مجم/م
 
وتي   : الكرياتيني   ف + عل مقياس تحليل البول  ٣أو مجم/مجم(  ٢مجم/مليمول )  ٢٠٠تعادأو تزيد عن  يوم أو نسبة الت 

يط مع  نقص ألبومي   الدم )>  ( أو الوذمة )تورم الجسم(]  ٣٠بالش     ١٧جم/لت 
 
 للفحص والمراقبة ف

ً
يط مفيدا [. يُعد تحليل البول بالش 

 البولى  ، ولكن يجب أن تستند القرارات العلاجية عل تقدير دقيق واحد عل الأقل، مثل نسبة 
وتي   ل لفقد الت   

: الكرياتيني    المت  وتي   الت 

  العينة الأولى لبول الصباح  ، أو جمع البول عل مدار 
 
  البول  ف

 
أسابيع مع جرعة كاملة من   ٤ساعة بعد العلاج لأكتر من   24ف

 البولى  المصاح
وتي   ون. يُفضل استخدام عينات بول الصباح الباكر عل عينات البول العشوائية لتقليل تأثت  فقد الت  يدنت   ب للوقوف  الت 

  البول و بروتي   البول عل مدار ١٩،   ١٨]
 
:الكرياتيني   ف وتي    للعلاقة المتوازية  بي   نسبة الت 

ً
ساعة ، يوض بتحديد نسبة   24[. نظرا

  البول  
وتي   : الكرياتيني   ف    البول  . إذا كان قياس الت 

: الكرياتيني   ف  وتي   أن يبدأ  مجم/مجم( ، فيجب  ٢مجم/مليمول ) ٢٠٠< أو = الت 

وتي   الكلوية العلاج ل  ويد  –متلازمة فقد الت  . يتم إعطاء التعبت  شبه الكم  عل نتائج مقياس تحليل البول  المقاومة لأدوية الستت 

  الجدول التكميل   
يط ف   . ٦بالش 

 

ن الكلوية تعريف  وتي  ويد:  –متلازمة فقد البر  المقاومة لأدوية الستب 

 ما يشتمل العلاج الأولى  ل 
ً
ون عن  عادة يدنت     )مجهولة السبب( عل الت 

وتي   الكلوية البدن  لأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت 

مجم/كجم  ١,٢أو  ٢مجم/م ٤٠أسابيع ، يتبعه  ٦- ٤مجم/يوم( لمدة  ٦٠مجم/كجم/يوم )بحد أقصى  ٢يوم أو / ٢مجم/م ٦٠طريق الفم 

ون الفموية كاملة الجرعة ، يمكن للطفل  أسابيع أخرى. بعد الأس  ٦-٤لكل جرعة يوم بعد يوم  لمدة  يدنت   ابيع الأربعة الأولى من جرعة الت 

  البول  >  
وتي   : الكرياتيني   ف  يط    ٠,٢مجم/مليمول )  ٢٠تحقيق استجابة كاملة معرفة برجوع نسبة الت  مجم / مجم( أو تحليل ش 

 )   ثلاث قراءات متتالية أو أكتر
وتي   الكلوي مستجيبة قياس بروتي   البول سلبية أو ضئيلة ف  لأدوية  ، مما يؤكد أن متلازمة فقد الت 

ويد  ة من هؤلاء الأطفال قد  يحققون استجابة كاملة إذا تم   الستت  . إذا لوحظت استجابة جزئية ، بالنظر إلى حقيقة أن نسبة صغت 

ي ون إعطاؤهم أسبوعي   إضافيي   من العلاج بالت  ة التأكيد". خلال هذا الوقت ، يتم التحقق من الاستجابات لمزيد من   دنت   ، تبدأ "فت 

ون الفموي اليوم  مع أو بدون 
يدنت   ولون جرعات عالية من   ٣الت  و مثبطات جهاز  مجم/كجم ،  ١٥أو  ٢مجم/م  ٥٠٠ ميثايل بريدنت  

أسابيع ، يتم تعريف الطفل عل أنه "المستجيب المتأخر"   ٦(. إذا تم تحقيق استجابة كاملة بحلول  ٢)الشكل    الريني   أنجيوتنسي   

ون. إذا لم تتحقق استجابة بحلول   وتي   الكلوية المستجيبة للكورتت   أسابيع ، يتم تأكيد التشخيص   ٦ويعامل عل أنه متلازمة فقد الت 

وتي   الكلوية  ويد  – بمتلازمة فقد الت  زعة كلوية بالإضافة إلى الحصول عل نتائج  (. نوض  بإجراء خ٢)الشكل  المقاومة لأدوية الستت 

ح بدء العلاج   ة التأكيد ، نقت    نهاية فت 
  حال عدم توفر النتائج الجينية ف 

  أقرب وقت ممكن ، ف 
الاختبارات الجينية )عند توفرها( ف 

   البلدان م   مثبطات الكالسينورينباستخدام 
  النتائج الجينية، أما ف 

نخفضة الموارد حيث لا يتوفر التقييم  وإعادة تقييم العلاج بعد تلف 

 بالعلاج المثبط للمناعة باستخدام 
ً
ي    ح النسيج الكلوي فيمكن البدء فورا   و / أو تش 

مثبطات    . إذا لم تكنمثبطات الكالسينورينالجيب 

 عن طريق الحقن الوريدي أو الفم فبالإمكان استخدام سيكلوفوسفاميد. وترد تفاصيل الأ   الكالسينورين
ً
  لهذه  متاحا

دلة والأساس المنطف 

  المواد التكميلية. 
 التعريفات ف 

 



 
 

 

ن الكلوية  وتي   لمثبطات الكالسينورين: المقاومة -تعريف متلازمة فقد البر

وتي   الكلوية من بي   هؤلاء الأطفال الذين تم تعريفهم ب  ويد  –متلازمة فقد الت    ، ستستجيب    المقاومة لأدوية الستت 
بدون سبب ورانر

ة إلى  ة زمنية متفاوتة )أسابيع إلى شهور(. الأطفال الذين لديهم  مثبطات الكالسينوريننسبة كبت    فت 
 
وتي   الكلوية ف   –متلازمة فقد الت 

ويد  المقاومة لأدوية   والذين يستجيبون ل الستت 
  استجابة  مثبطات الكالسينورين البدن 

 
  وقت لاحق إما يبقون ف

 
دائمة بدون اي  ف

. يتم تعريف مقاومة  
ً
ون ثانويا وتي   الكلوي المستجيبة للكورتت   مثبطات  انتكاسات أو بانتكاسات نادرة، أو قد يتحسنون لمتلازمة فقد الت 

  تحقيق استجابة جزئية بعد   الكالسينورين
 
ت  و المعط بجرعا  مثبطات الكالسينورين أشهر عل الأقل من علاج  6عندما يفشل الطفل ف

 قياسية ومستويات علاج بالدم كافية. 

 

ن الكلوية  وتي   المقاومة للأدوية المتعددة  -تعريف متلازمة فقد البر

ويد )انظر   مثبطات الكالسينورينيمكن معالجة الأطفال الذين يقاومون  والجدول   ٢، الشكل    ٢.٢بعوامل أخرى لتجنب استخدام الستت 

وتي   الكلوية انون من  (. يتم تعريف المرض  الذين يع٢التكميل    ويد  – متلازمة فقد الت  عل أنهم "مقاومون   المقاومة لأدوية الستت 

  حالة عدم وجود استجابة كاملة بعد 
ويد  بآلية عمل مختلفة   ١٢للأدوية المتعددة" ف   من العلاج بنوعي   مختلفي   من بدلاء الستت 

ً
شهرا

  ذلك  
 ياسية. ( وتستخدم بجرعات ق مثبطات الكالسينورين)بما ف 

 

  من ٢.١
ن الكلوية  . المتابعة التشخيصية الأولية لطفل يعانن وتي  ويد:  –متلازمة فقد البر  المقاومة لأدوية الستب 

  ذلك السؤال عن الأقارب. حيث توجد أمراض الكل  
● نوض  بالحصول عل تاري    خ عائل  دقيق للأعراض الكلوية وغت  الكلوية بما ف 

  ذلك الاستجابة للأدوية، و وظيفة الكل، و خزعة  لدى أفراد الأشة ، يجب الحصو 
ل عل العمر عند البداية ، والمسار الإكلينيك  بما ف 

 الكل و نتائج الاختبارات الجينية مب  ما أمكن )الدرجة: أ ، التوصية: قوية(. 

  ذلك البحث الدقيق عن المظاهر الخارجية مثل تش
  دقيق للمريض بما ف 

وهات الهيكل العظم  وأمراض  ● نوض  بإجراء فحص بدن 

وتي   ال ( لمتلازمة فقد الت   و الأذن و الجهاز البولى  و التناسل  ، والأسباب الثانوية )مثل العدوى بشكل رئيس 
كلوية  الجهاز العصب   و العي  

 [ ٢٢-٢٠( )الدرجة: أ ، التوصية: قوية(. ] ٢)الجدول 

  الجدول   . 
ح إجراء اختبارات الدم والمصل والبول المدرجة ف  وتي    للبحث عن الأسباب المناعية أو المعدية ل  2نقت  متلازمة فقد الت 

ويد  –الكلوية    البول ، و معدل الرشح الكلوي التقديري، و النسيج الكلوي )الدرجة:   المقاومة لأدوية الستت 
وتي   ف  وتقييم معدل فقد الت 

 ية: معتدلة(. ب ، التوص 

ح عمل تحليل البول لأشقاء المرض    وتي   الكلوية ● نقت  ويد  – بمتلازمة فقد الت       المقاومة لأدوية الستت 
حب  قبل إجراء الاختبار الجيب 

 )الدرجة: ج ، التوصية: معتدلة(. 

 :  
 الدليل والأساس المنطف 

وتي   الكلوية من المهم التعرف المبكر عل الأشكال الجينية   ويد  –لمتلازمة فقد الت    الجدول   المقاومة لأدوية الستت 
( ،  ٣)المدرجة ف 

وري تحديد   ار المحتملة لذلك. من الصر  ة طويلة والأض  حيث من غت  المرجح أن يستفيد هؤلاء المرض  من تثبيط جهاز المناعة لفت 

  الدقيق لتحديد السمات الجسميةتاري    خ العائلة ا 
  للتعرف عل الأشكال العائلية والفحص البدن 

    -خارج الكل  -لمرض 
)الواردة ف 

وتي   الكلوية  ( للحالات الوراثية. كما أنه من حي   لآخر ،  قد تكون ٧الجدول التكميل   ويد  –متلازمة فقد الت    المقاومة لأدوية الستت 



 
وس سيتوثانوية لأسباب معدية ، بشكل رئ ية المكتسبة 9ميجالو    -يس  فت  وس نقص المناعة البش  وس الالتهاب الكبد   10،و  فت  ، و فت 

وس بارفو ب    ب ، و الملاريا ، و فت 
وتي   الكلوية ، والزهري. كما يمكن أن تكون هناك أسباب أخرى ل 11  ١٩الوبان    – متلازمة فقد الت 

ويد    ، و التهاب كبيبات الكل   مثل مرض الخلايا  المقاومة لأدوية الستت 
المنجلية، و أورام الغدد الليمفاوية ، و اعتلال الكلية الغشان 

  ، و اعتلال كبيبات الكل المناع  بالعامل التكامل   
، و اعتلال الكلية بالجلوبيولي   المناع  ، و الذئبة الحمامية  12  ٣التكاثري الغشان 

  ،الجهازية ، و متلازمة ألبورت / اعتلال كبي
  العمل عل   بات الكل ، و الداء النشوان 

 
واعتلال الأوعية الدقيقة الخثاري. يجب النظر ف

وقد يشمل خزعة الكل ، والاختبارات   الرشح الكلوي التقديريهذه الحالات خاصة عند المرض  الذين يعانون من انخفاض معدل 

، و  14، و معدل الأضداد للمكورات العقدية  13و الأضداد المناعية للنواة  ،   ٤و   ٣الجينية ، و/أو تقييم العوامل المناعية التكاملية  

  وقت لاحق من مسار المرض ، و قد يشت  انخفاض معدل  15الأضداد السيتوبلازمية  
 
إلى تطور المرض أو   الرشح الكلوي التقديريف

   إصابة الكل الحادة أو سمية الدواء. كما تساعد الموجات فوق الصوتية الكلوية 
 
  تقييم التشوهات الخلقية ف

 
  ذلك تقييم دوبلر ف

 
بما ف

  البول.  كما تجدر الإشار 
 
وتي   ف   حدوث فقد الت 

 
 ف
ً
 سببا

ً
  يمكن أن تكون أيضا

ة  الكل والمسالك البولية وتجلط الأوعية الدموية ، والب 

  من متلازمة ٢٥لخطر الإصابة بالأمراض لدى الأشقاء بنسبة 
وتي   الكلوية ف٪ إذا كان المريض يعان  ويد  –قد الت    المقاومة لأدوية الستت 

 ناتجة عن طفرة جينية متنحية ، لذا فمن المستحسن إجراء تحليل بول للأشقاء. 

 

  و الخزعة الكلوية  ٣.١
ات الاختبار الجينن  مؤشر

 لجميع الأطفال الذين تم تشخيصهم  
ً
  ، إذا كان متاحا

وتي   الكلوية ● نوض  بإجراء الاختبار الجيب  المقاومة لأدوية   – بمتلازمة فقد الت 

ويد    )الدرجة: ب، التوصية: معتدلة(.  الستت 
 البدن 

  الحالات العائلية )تاري    خ عائل  لفقد الت  
ح إعطاء الأولوية للاختبارات الجينية ف   البولى  / دم بالبول أو مرض الكل المزمن من  ● نقت 

وتي  

  تخضع للتحضت  لعملية زراعة الكل )الدرجة: ج، التوصية:  
أصل غت  معروف( ، والحالات ذات السمات الخارجية ، وتلك الب 

 ضعيفة(. 

وتي   الكلو ● نوض  بإجراء خزعة الكل لجميع الأطفال الذين تم تشخيص إصابتهم  ويد  –ية بمتلازمة فقد الت  ،   المقاومة لأدوية الستت 

  المرض  الذين يعانون من حالات عائلية و/ أو  
باستثناء حالات العدوى المعروفة أو المرض الثانوي المرتبط بالأورام الخبيثة أو ف 

وتي   الكلوية  متلازمات أو أسباب وراثية ل ويد  –متلازمة فقد الت   : قوية(. )الدرجة: أ، التوصية  المقاومة لأدوية الستت 

  قبل  عمل خزعة الكل للأطفال الذين يعانون من  
ح إجراء اختبار جيب  وتي   الكلوية ● نقت  ويد  –متلازمة فقد الت    المقاومة لأدوية الستت 

  غضون أسابيع قليلة( )الدرجة: د، التوص 
ط أن تكون النتائج متاحة بسهولة )ف    الحالات ذات الأولوية )انظر أعلاه( ، بش 

ية:  ، خاصة ف 

 ضعيفة(. 

ويد )أي مقاومة    بمقاومة الستت 
ً
ويد ثم يصابون لاحقا   بداية المرض للستت 

  المرض  الذين استجابوا ف 
  ف 
● لا نوض  بإجراء اختبار جيب 

ويد الثانوية( )الدرجة: ج، التوصية: معتدلة(.   الستت 

 
9(CMV)  

10(HIV)  
11(parvo B19)  
12(C3 glomerulopathy)   
13(ANA)   
14(ASOT)  
15(ANCA)(  



 
 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

 الاختبارات الجينية: 

وتي   الكلوية  الاختبارات الجينية لمرض   ويد:  –متلازمة فقد الت   المقاومة لأدوية الستت 

 لا لبس فيه ،  ١)
ً
 ( قد توفر للمرض  والأش تشخيصا

وتي   الكلوية ( قد تكشف عن شكل من ٢) ويد  – متلازمة فقد الت     ١٠قابلة للعلاج )مثل الإنزيم المساعد  كيو   المقاومة لأدوية الستت 

 قد يتجنب الخزعة الكلوية ويسمح مبكرًا بالتوقف عن العلاج المثبط للمناعة ،   (٣)

  ذلك خطر عودة المرض بعد زراعة الكل] ٤)
 
ة بما ف  [ ،  ٢٤،٢٣( قد يسمح بالاستشارة الوراثية الدقيقة والمستنت 

( ، يتم  WESل الأكسوم الكاملة ) [. مع تكنولوجيا تسلس ٢٦،٢٥( قد يسمح بالتشخيص المناسب وإدارة الأعراض الخارجية ]٥)

  ]  ٣٠- ١٠تشخيص  
  ٨٪ من الأطفال  بمرض أحادي المنشأ الجيب 

 
أكتر الأسباب    NPHS1و  WT1و  NPHS2[. تعد الطفرات ف

وتي   الكلوية الجينية لمتلازمة   ويد  – فقد الت    المرض  الأوروبيي   ، حيث تمثل   المقاومة لأدوية الستت 
 ف 
ً
٪  ١٣و  ١٦و  ٤٢الجينية شيوعا

  جي   ٢٦من الحالات الوراثية عل التوالى  ]
  حدوث   NPHS2[. تسبب الطفرات ف 

وتي   الكلوية ف  المقاومة لأدوية   – متلازمة فقد الت 

ويد    حوالى   الستت 
[. ترتبط احتمالية تحديد الطفرة المسببة بشكل عكس  بالعمر عند  ٢٣٪ من حالات منطقة القوقاز ]  ٣٠- ٢٠ف 

  مجتمع ما قد لا  ٢٧إما مع وجود تاري    خ عائل  إيجان   أو وجود مظاهر خارجية ] ظهور المرض وتزداد 
[ ، ولكن الجينات المسببة عادة ف 

  مجتمع آخر ] 
  من  ٣٠-  ٢٨تكون شائعة ف 

  المرض  الذين يعانون من أشكال أحادية المنشأ الجيب 
وتي   الكلوية [. ف    – متلازمة فقد الت 

ويد   [. ٣١سحب العلاج المثبط للمناعة حيث توجد أدلة تدعم عدم فعالية هذا العلاج ] ، فيجب  المقاومة لأدوية الستت 

 

 خزعة الكلى: 

( و تأكيد الاعتلال بزوائد أقدام خلايا   
  تسمح الخزعة الكلوية باستبعاد التشخيصات  الأخرى المذكورة أعلاه )مثل اعتلال الكلية الغشان 

. علاوة عل ذلك ، فإنه يسمح  مرشحات الكل الأولى  )مرض التغت  البسيط ، تص  لب الكبيبات القطاع  أو التصلب المسنج   المنتش 

[. لذلك فبمجرد تعريف الطفل  ٣٣،  ٣٢لكشف وتصنيف الضمور الأنبون   ،و التليف الخلالى  ، و تصلب الكبيبات كعلامات تنبؤية ]

وتي   الكلوية عل أنه لديه   ويد  – متلازمة فقد الت   للمعايت  الحالية كما هو   المقاومة لأدوية الستت 
ً
، يجب إجراء الخزعة الكلوية وفقا

  المواد التكميلية لتحديد نوع المرض الأساش  قبل بدء العلاج باستخدام 
، ما لم يكن هناك شكل   مثبطات الكالسينورين موضح ف 

وتي   الكلوية أحادي واضح من   ويد  – متلازمة فقد الت  . هذا مهم   المقاومة لأدوية الستت  و الذي يُعرف بأنه لا يستجيب للكبت المناع 

 .
ً
  محدودا

  المناطق المحدودة الموارد حيث يكون الوصول إلى الاختبار الجيب 
 بشكل خاص ف 

 

 الاختبارات الجينية والاستشارات:  ٤.١

وتي   الكلوية ● نوض  بإجراء تحليل شامل للجينات  لتشمل جميع جينات متلازمة   ويد الم – فقد الت     قاومة لأدوية الستت 
ً
المعروفة حاليا

  ) أنظر الجدول 
  تعد  أكتر الطرق فعالية من حيث التكلفة للاختبار الجيب 

( ما لم يكن النمط الظاهري الشيري يوح  ب حالة  ٣، والب 

 من ذلك )الدرجة: ب ، التوصية: معتدلة(. 
ً
  واحد بدلا

ح إجراء تحليل جيب    هذه الحالة نقت 
 معينة ، وف 

 للمبادئ التوجيهية للكلية الأمريكية لعلم الوراثة الطبية ] 
ً
ات الجينية المحددة وفقا ح تحديد الإمراضية للمتغت 

[. كما يمكن  ٣٤● نقت 

  حالات مختارة )الدرجة: ب ، التوصية: معتدلة(. 
 إجراء تحليل الفصل العائل  ف 



 
فست  النتائج الوراثية المتوقعة وغت  المتوقعة. )الدرجة: ب ، التوصية:  ● نوض  بالاستشارة الوراثية للمرض  وأشهم لمساعدتهم عل ت

 معتدلة(. 

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

 للمعايت  الحالية ]
ً
  وفقا

ة المحتملة عن  ٣٥،٢٤نوض  بإجراء اختبار جيب  ات المسببة للأمراض أو المتغت  [. وهذا يشمل تأكيد المتغت 

  الحالات
 
  لوحات الجينات المعروفة ، فيمكن اجراء تسلسل الأكسوم   طريق تسلسل سانجر. أما ف

 
  لا توجد فيها طفرات مسببة ف

الب 

ات ذات     تفست  المتغت 
 
ة ف   الحذر والخت 

. و ينبع 
ً
  المسببات الجينية مرتفعا

 
الكامل أو تسلسل الجينوم الكامل ، خاصة إذا كان الشك ف

 [. ٣٧رة الوراثية لإفهام المرض  وأشهم دلالة و أهمية النتائج الوراثية ] [، و يتبع ذلك بالاستشا ٣٦الدلالة غت  المعروفة ]

 

 فحص العدوى:  ٥.١

 للمبادئ التوجيهية الخاصة بكل بلد )مثل التصوير الشعاع  للصدر ، اختبار التوبركولي   ،  
ً
● نوض  بتقييم مرض السل الغت  ظاهر  وفقا

 ، أو 
ً
( مب  ما اشتبه به شيريا   أو السفر من المناطق الموبوءة )الدرجة: ج ، التوصية: معتدلة(. والفحص الكم 

  حالة الإقامة ف 
 ف 

ية المكتسبة:  وس نقص المناعة البش  ح اختبار التهاب الكبد ب و ج  و الزهري و فت 
 ● نقت 

وتي   الكلوية.     أ( لاستبعاد الأسباب الثانوية ل متلازمة فقد الت 

  بلدان مختلفة )الدرجة: ج ، التوصية:  ب( قبل كبت المناعة ، وخاصة ريت   
  لتوطن هذه العدوى ف 

ً
وكسيماب ، نظرا

 ضعيفة(. 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

 ثانوية من  
ً
  تسبب أشكالا

مع مراعاة انتشار الأمراض الخاصة بكل بلد وتقييم المخاطر الفردية ، يجب استكمال تقييمات العدوى الب 

وتي   الكلوية  ويد. ا  – متلازمة فقد الت   لمقاومة لأدوية الستت 

 

 العلاج:  ٢

وتي   الكلوية  الخط الأول من  العلاج الغت  مثبط للمناعة عند الأطفال الذين يعانون من متلازمة   ١.٢ المقاومة لأدوية   – فقد الت 

ويد   الستت 

ات مستقبلات الأنجيوتنسي     إما مع مثبطات إنزيم تحويل الأنجيوتنسي   أو حاض  مثبطات جهاز الريني   أنجيوتنسي   ● نوض  ببدء 

وتي   الكلوية بمجرد تشخيص   ويد  – متلازمة فقد الت   ( )الدرجة: ب ، التوصية: معتدلة(. ٢)الشكل  المقاومة لأدوية الستت 

  بول الصباح بعد بدء علاج 
 البولى  ف 

وتي     مقدار فقد الت 
ح قياس التغت  ف    )الدرجة: د ،   مثبطات جهاز الريني   أنجيوتنسي   ● نقت 

 التوصية: ضعيفة(. 

  الجدول التكميل  
ح استهداف الحد الأقصى من الجرعات المعتمدة الواردة ف  مع مراعاة تحمل الطفل لها )الدرجة: ج ،   ٨● نقت 

 التوصية: ضعيفة(. 

  المرض  الذين يعانون حاضات مستقبلات الأنجيوتنسي    أو  مثبطات إنزيم تحويل الأنجيوتنسي    ● يجب استخدام 
من    بحذر ف 

وية داخل الأوعية ، أو إصابة الكل الحا    حالة نقص الت 
بدأ أو يجب إيقافها ف 

ُ
  أن ت

دة  ،  المرض الكلوي المزمن المرحلة الرابعة، ولا ينبع 

ء / الإسهال المتكرر )الدرجة:   
 ، التوصية: قوية(. ھ أو فرط بوتاسيوم الدم أو الف 

ح استخدام  يل و  أنجيوتنسي   مثبطات جهاز الريني   ● نقت    لا يتم إخراجها عن طريق الكل  )مثل: راميت 
حاضات مستقبلات  الب 

  الفشل الكلوي )الدرجة: د ، التوصية: ضعيفة(. الأنجيوتنسي   
اكم ف   ( لأنها لا تت 



 
  ضمان منع الحمل لتجنب الآثار المسخية ل 

  المراهقات ، ينبع 
 
 ، التوصية: قوية(.    ھ )الدرجة:   مثبطات جهاز الريني   أنجيوتنسي   ● ف

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

  مرض  داء الكل المزمن ، إن حصار  
 
حاضات  أو  مثبطات إنزيم تحويل الأنجيوتنسي     بواسطة جهاز الريني   أنجيوتنسي   يلاحظ ف

  البول  ] يقلل الضغط داخل كبيبات الكل، و يبط  تقدم مرض الكل المزمن ، ويقلل من ف مستقبلات الأنجيوتنسي    
 
وتي   ف - ٣٨قد الت 

وت٤٢ ات مضادة للت  ي   بما  [. نوض  باستهداف الحد الأقصى من الجرعات المعتمدة كما هو مسموح به حيث من المتوقع حدوث تأثت 

  تعتمد عل جرعة   30نسبته   
ً
  الأطفال ال٣٩] مثبطات إنزيم تحويل الأنجيوتنسي   ٪ تقريبا

 
ذين  [. تم الإبلاغ عن استجابة كاملة ف

وتي   الكلوية  يعانون من   ويد  –متلازمة فقد الت  حاضات   أومثبطات إنزيم تحويل الأنجيوتنسي   بعد العلاج ب  المقاومة لأدوية الستت 

ون ]  مستقبلات الأنجيوتنسي    يدنت     الأطفال الذين لديهم  ٤٧بدون أدوية إضافية بخلاف الت 
 
وتي   الكلوية [. لذلك ف   – متلازمة فقد الت 

ويد المقاوم   وقت مبكر بعد   ة لأدوية الستت 
 
ون ، خلال ما   ٤مؤكدة أو مشتبه بها ، يمكن بدء هذا العلاج ف يدنت   أسابيع من بدء الت 

ة التأكيد". ومع ذلك قد يزيد  من خطر إصابة    حاضات مستقبلات الأنجيوتنسي   أو  مثبطات إنزيم تحويل الأنجيوتنسي   يسم "فت 

  الم
وية داخل الأوعية الدموية ] الكل الحادة  ، خاصة ف  [. لا  ٤٥،٤٤رض  الذين يعانون من داء الكل المزمن المتقدم أو نقص الت 

  ذلك إصابة   حاضات مستقبلات الأنجيوتنسي   و  مثبطات إنزيم تحويل الأنجيوتنسي    تستخدم  
بسبب زيادة خطر المضاعفات بما ف 

  داء الكل المزمن )الجدول ) [. يجب استخدام  الأدوية ا ٤٦الكل الحادة  والوفاة ]
اكم ف    لا تخرج عن طريق الكل لأنها لا تت 

[ .  ٤٤( ] ٨لب 

وري لدى المراهقات لتجنب اعتلال الجني     ]  [. ٤٧منع الحمل ض 

 

ن الكلوية   ٢.٢ وتي  ن بمتلازمة فقد البر ويد –الخط الأول من العلاج المثبط للمناعة للأطفال المصابي   16المقاومة لأدوية الستب 

 

( كخط أول من العلاج المثبط للمناعة   19وتاكروليمس 18)مثل سيكلوسبورين  17● نوض  بأن تستعمل الأدوية المانعة للكالسينيورين  

وتي   الكلوية    )أنظر الشكل رقم   –للأطفال المصابي   بمتلازمة فقد الت 
ً
ويد وذلك بمجرد تأكيد التشخيص نسيجيا (  2المقاومة للستت 

: الدرجة )ب(، قوة التوصية: معتدلة(.    درجة الدليل العلم 

ح البدء بالإنقاص التدريج   عل مدى ستة أش ون● نقت  يدنت   حب  إيقافه وذلك بمجرد تشخيص المرض )درجة الدليل   20هر لدواء الت 

: الدرجة )د(، قوة التوصية: ضعيفة(.   العلم 

  حال كان مؤش  نسبة وظيفة الكل  
مل/الدقيقة/    30أقل من  21● نوض  بالإيقاف المؤقت أو تأخت  بدء الأدوية المانعة للكالسينيورين ف 

  حالات الف 2م1.73
: الدرجة ) 22شل الكلوي الحاد ، وف    ارتفاع ضغط الدم )درجة الدليل العلم 

  بعض حالات عدم التحكم ف 
(،  ھوف 

 قوة التوصية: قوية(. 

  ذي المورث الأحادي  
ون مب  ما ثبت أن المرض من النوع الورانر يدنت   )درجة   23● نوض  بإيقاف الأدوية المانعة للكالسينيورين والت 

: الدرج  ة )ب(، قوة التوصية: معتدلة(.  الدليل العلم 

 
16Steroid resistant nephrotic syndrome   
17Calcineurin Inhibitors  
18Cyclosporine    
19Tacrolimus  
20Prednisone  
21Estimated Glomerular Filtration Rate (eGFR)  
22Acute Kidney Injury  
23Monogenic form of SRNS  



 
ح استخدام الدواء الكيمي  ها فنقت   عل توفت 

ً
   ● عند عدم توفر الأدوية المانعة للكالسينيورين سواءً لعدم وجودها أو لعدم القدرة ماديا

ان 

ويدات  -مع أو بدون  -وذلك بالفم أو بالوريد،  24سيكلوفوسفمايد  : الدرجة )د(، قوة  )درجة الدليل ال 25جرعة عالية من الستت  علم 

 التوصية: ضعيفة(. 

  الجدول رقم 
 
)درجة الدليل    4● نوض  بتوعية المرض  وأشهم بالآثار الجانبية المحتملة للأدوية المثبطة للمناعة كما هو موضح ف

: الدرجة )  (، قوة التوصية: قوية(. ھالعلم 

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

 للكالسينيورين الأدوية المانعة 

وتي   الكلوية  ويد و   – تم تقييم استخدام هذه الأدوية كخط أول من العلاج للأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت  المقاومة للستت 

  إحدى هذه الدراسات مقارنة فعالية سيكلوسبورين ضد دواء  26ذلك من خلال ثمان دراسات تجريبية عشوائية محكمة 
 
، حيث تم ف

ر منعدم ال   دراستي   أخريي   اختبار فعاليته بدون مقارنته بأي دواء آخر  [ 48] 27صر 
 
  دراسة أخرى فعاليته  50،49[، كما تم ف

 
[ ، و ف

ولون -بالمقارنة ضد دواء ميثايل   الوريد ]  28بريدنت  
 
  ميكوفينوليت موفيتل 51ف

و   29[ ، و أخرى فعاليته بالمقارنة ضد دوان 

 ]  30ديكساميثازون 
ً
  دراسة أخرى تم مقارنة فعالية سيكلوسبورين ضد تاكروليمس  ][ ، 52سويا

  دراسة أخرى تمت  54، 53و ف 
[ ، و ف 

  الوريد ] 
  هذه الدراسات بعدد حالات  56،  55مقارنة فعالية سيكلوسبورين أو تاكروليمس ضد سيكلوفوسفمايد ف 

 الفعالية ف 
ْ
ت
َ
[ ، و عُرِف

  رقم س  الاستجابة الكاملة و الاستجابة الجزئية )أنظ
 (. 2ر الجدول الإضاف 

  لم يكن بها دواء مقابل للمقارنة، وكذلك  
ر والدراسات الب    قارنته بدواء منعدم الصر 

  الدراسات الب 
لقد تفوقت فعالية سيكلوسبورين ف 

  قارنته ب ميثايل
ولون وبلغت نسبة التفوق مستوى عالى  بلغ مقداره )-تلك الب  نوعية    %( بغض النظر عن22% مقابل 75بريدنت  

   1.04–  .]14[ (329.57٪ من مدى الثقة 95)3.50مقدارها  31التشخيص النسيج   للمرض، محققة نسبة خطر 

  الفعالية بي   تاكروليمس و سيكلوسبورين وبلغت نسبة الخطر  
  1.25 –  0.87% من مدى الثقة  95(  1.05كما أنه لم يكن هناك فرق ف 

  قيمت سيكلوسبورين أو تاكروليمس مقابل سيكلوفوسفمايد بالوريد فلقد بلغت نسبة تفوقهما  54، 53، 14)  [ 
  الدراسات الب 

[، أما ف 

  الفعالية )
 .] 56،  55  [( 3.13  – 1.25٪ مدى الثقة  95) 1.98%( و نسبة خطر 22بل % مقا 75ف 

  قيمت فعالية سيكلوسبورين مقابل ميكوفينوليت موفيتل + ديكساميثازون فأظهرت فعالية متقاربة بنسبة )
  الدراسات الب 

٪  46أما ف 

كروليمس عالية عند مقارنتها بميكوفينوليت  ]، و كانت فعالية تا 52([  1,10  – 0,9٪ مدى الثقة  95)   1.38٪( و نسبة خطر33مقابل  

  ] 57  [(3,07  – 1,32٪ مدى الثقة 95(  2.01٪( و نسبة خطر  45٪ مقابل  90موفيتل فيما يخص استمرار الاستجابة بنسبة بلغت ) 

 . 

  ال
  قد تنتج عن هذه الأدوية، فف 

  مثل تلك الدراسات فلقد تم تقييم الآثار السلبية الب 
  قارنت  و كما جرت العادة ف 

دراسات الب 

  قارنته ب ميثايل
  لم يكن بها دواء مقابل للمقارنة، و تلك الب 

ر و الدراسات الب  ولون فلم يلاحظ  -سيكلوسبورين بدواء منعدم الصر  بريدنت  

  
  عدد المرض  الذين وصلوا لمرحلة الفشل الكلوي النهان 

   33أي اختلاف ف 
ً
مع ملاحظة أن الحالات المسجلة هنا قليلة جدا

  الآثار السلبية  48،58،51]
  الوريد، فلقد كانت هناك زيادة ف 

[،  أما عند مقارنة الأدوية المانعة للكالسينيورين  مع سيكلوفوسفمايد ف 

  حالات سمية الدواء الدائمة عل الكل أو حالات الوفاة  
ة مع سيكلوفوسفمايد ، ولكن كمحصلة نهائية لم يكن هناك اختلاف ف  الخطت 

 
24Cyclophosphamide  
25Steroids  
26Randomized Controlled Trials  
27Placebo  
28Methylprednisolone (MPDN)  
29Mycophenolate mofetil (MMF)  
30Dexamethasone (DEX)  
31Risk Ratio  
32Confidence Interval  
33End stage kidney disease  



 
  قارنت سيكلوسبورين مقابل ميكوفينوليت موفيتل + ديكساميثازون أو تاكروليمس فلم يكن هناك فرق من  [. وأما 55]

الدراسات الب 

  فقدت ما يعادل 
    أو الحالات الب 

 .   ]52،  53،  57،  55[% من مؤش  نسبة وظيفة الكل 50ناحية عدد حالات الفشل الكلوي النهان 

  مؤش  نسبة وظيفة الكل وفشل  لا نشجع استخدام الأدوية المانعة ل 
 
  المرض  الذين يعانون من انخفاض حديث ف

 
لكالسينيورين ف

ارتفاع ضغط الدم الغت  المنضبط لما لها من آثار سمية عل الكل، ويستثب  من ذلك المرض  الذين يعانون من مرض   -و/ أو -كلوي حاد 

  المرض، فب 34كلوي مزمن 
 
   ولا تتوفر خيارات أخرى للتحكم ف

 
وتي   ف الإمكان استخدامها لما وجد لها من تأثت  عل تحسي   كمية فقد الت 

ة عل المدى البعيد   .   ]59[البول وإطالة عمر الكل بصورة معتت 

وتي   الكلوية  ات استجابة جزئية بعد ستة أشهر   – إن مرض  متلازمة فقد الت  ويد الذين لم تظهر عليهم و لو حب  مؤش  المقاومة للستت 

لاستخدام المتواصل للأدوية المانعة للكالسينيورين وجب تصنيفهم كمقاومي   لهذه الأدوية ، و أما من لم يستجب لها مع دواء آخر  من ا 

 فيصنفوا أنهم من النوع المقاوم لأدوية متعددة 
ً
  عش  شهرا

، أما إذا تم تحديد مورث أحادي معروف  35بآلية عمل مختلفة عل مدى اثب 

  مريض ما و لم يسبق لهذا المريض الاستجابة لهذه الأدوية فيوض بإيقافها  عنه عدم استجابته 
 
للأدوية المثبطة للمناعة كمسبب ف

  هؤلاء المرض  أن يستمروا عل أحد موانع نظام ريني   
 
ح بعد إيقاف هذه الأدوية ف  فإنه يقت 

ً
ا ، وأخت 

ً
ون -أنجيوتنسي   - تماما   36ألدوستت 

 (. 2المرض الكلوي المزمن ولا يمكنهم تحمل هذه الأدوية )أنظر الشكل رقم حب  يصلوا إلى مراحل متقدمة من 

 

 واعتبارات المناطق القليلة الموارد  37مجموعة الألكايل  الأدوية الكيميائية ذات

  معدلات الاس
ر عدم وجود اختلاف ف  ون أو ضد دواء منعدم الصر    قارنت سيكلوفوسفمايد مقابل بريدنت  

تجابة  لقد بينت الدراسات الب 

ون  )نسبة  35% من الأطفال المعالجي   ب سيكلوفوسفمايد مقابل  36الكاملة، حيث بلغت ما نسبته  يدنت   % من الأطفال المعالجي   بت 

  معدل الاستجابة سواءً استخدم  61،60( ]1,87- 0,61٪  مدى الثقة 95  1.06خطر 
[،  كما أنه لم يلاحظ أي اختلاف ف 

  بعض  14[ ]64- 62%( ] 50د و البالغة )حوالى  سيكلوفوسفمايد بالفم أو بالوري
[، ومن الجدير بالذكر أن الاستجابة  لسيكلوفوسفمايد ف 

ويد   وتي   المستجيبة للستت  و   38الدراسات المبنية عل الملاحظة فقط  ماه  إلا نتيجة لنوع من التداخل بي   حالات متلازمة فقد الت 

ويد ]   الدراسات القديمة قد يُعزى إلى إمكانية   [،  كما أن 66،  65تلك المقاومة للستت 
انخفاض معدلات الاستجابة لسيكلوفوسفمايد  ف 

وتي      قبل الأعوام  39تضمي   هذه الدراسات ببعض حالات متلازمة فقد الت 
  بسبب عدم شيوع الفحص الورانر

- 2000ذات المنشأ الورانر

2010    . 

ورة إيقافه مب  ما عجز عن ذلك، أما فيما     المناطق القليلة الموارد، مع ض 
قد يجرب استخدام سيكلوفوسفمايد لتحفت   الاستجابة ف 

  أي دراسات تجريبية عشوائية محكمة، لذا فإننا لا  فإنه لم تقيم  40- كلورامبسيل  -يختص بالدواء الآخر من هذه المجموعة
فعاليته ف 

احات لاستخدامه.   نقدم أي اقت 

 

حة لبدء ومتابعة مستويات الأدوية المانعة للكالسينيورين والتدخلات المصاحبة   ٣.٢  الخطة المقب 

ح البدء بجرعة سيكلوسبورين  مجم / اليوم( عن طريق الفم مرتي   يوميًا )درجة    250مجم / كجم / اليوم )بحد أقصى    5- 3● نقت 

: الدرجة )ب(، قوة التوصية: ضعيفة   . )الدليل العلم 

ح معايرة جرعة سيكلوسبورين بصفة يومية    البداية- ● نقت 
  الدم قبل ت  -عل الأقل ف 

  120- 80ناول الجرعة ما بي    حب  يصل مستواه ف 

ادفية  : الدرجة )ب(، قوة التوصية:   41نانوجرام / مل وذلك عند الفحص باستخدام تقنية مطياف الكتلة الت  )درجة الدليل العلم 

 ضعيفة(. 

 
34Chronic kidney disease  
35drugs resistant nephrotic syndrome-Multi  
36Renin Angiotensin Aldosterone System inhibitors  
37Alkylating agents  
38Steroid sensitive nephrotic syndrome (SSNS)  
39Nephrotic syndrome  
40Chlorambucil  
41Tandem mass spectrometry  



 
ح البدء بجرعة تاكروليمس   درجة الدليل   ( مجم / اليوم( عن طريق الفم مرتي   يوميًا   5مجم / كجم / اليوم )بحد أقصى   0.2-0.1● نقت 

: الدرجة )ب(، قوة التوصية: ضعيفة   . (العلم 

  الدم الكامل قبل تناول الجرعة ما بي   
 
ح معايرة جرعة تاكروليمس كل ثلاثة أيام عل الأقل حب  يصل مستواه ف نانوجرام /    8- 4● نقت 

: الدرجة )ب(، قوة التوصية: ضعيفة(.   مل )درجة الدليل العلم 

ح مراقبة مست     الدم بصفة أسبوعية عل الأقل حب  الوصول إلى المستوى المستهدف، ومن  ● نقت 
 
ويات سيكلوسبورين وتاكروليمس ف

  بلازما الدم  42أشهر، مصحوبا ذلك بمتابعة وظيفة الكل ممثلة بمستوى الكرياتيني    3- 1ثم كل 
 
كمؤش  للسلامة الدوائية )درجة    43ف

: الدرجة )د(، قوة التوصية:   (. 2ضعيفة(، )أنظر الجدول رقم الدليل العلم 

  30● نوض  بتقليل جرعة الأدوية المانعة للكالسينيورين أو إيقافها تماما، مب  ما انخفض مؤش  نسبة وظيفة الكل لأقل من  

: الدرجة ) 2م1.73مل/الدقيقة/    . ((، قوة التوصية: قوية ھ)درجة الدليل العلم 

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

  الدم  بعد ساعتي   من الجرعة  الأكتر دقة لتقييم المستوى العلاح   المقبول ]تعتت  مراقبة مست 
   67وى سيكلوسبورين ف 

[، ولكنها ف 

وتي   الكلوية    الاستخدام و تفتقد  الانتشار بصورة واسعة،  لذا فإنه يوض   –مرض  متلازمة فقد الت 
ويد ليست عملية ف  المقاومة للستت 

  
ادفية ، مع ملاحظة أن هذه التقنية  بقياس مستوى سيكلوسبورين ف  الدم الكامل قبل تناول الجرعة باستخدام تقنية مطياف الكتلة الت 

  الدم مقارنة بالتقنية القديمة المسماة بالتحليل المناع  
، كما تجدر الإشارة  إلى التفاوت الكبت   44تعط  نتائج أقل لمستوى الدواء ف 

  مختلف الدرا 
خدم الدراسات الحديثة  53،52،56،49،58،48سات العشوائية المحكمة ] لمستويات  سيكلوسبورين ف 

َ
سْت
َ
[،  ت

مجم /    6-5نانوجرام / مل (، مع جرعة مبدئية بمقدار    150 -80أقل من سيكلوسبورين و تبلغ )   - قبل تناول الجرعة  - مستويات دم 

ح استهداف مستويات دم لا تتجا 54،57،55،53كجم / اليوم ] نانوجرام / مل مع بدايات استخدام  120-80وز [. كما أننا نقت 

 عل ما لوحظ من حدوث حالات سمية كلوية طويلة الأجل لدى الأطفال المصابي   حب  مع المستويات  
ً
سيكلوسبورين وذلك عطفا

  الدم، وذلك بالرغم من علمنا أن المستويات الأعل قد تكون أكتر فعالية ولكن يجب استخدامها 
مصحوبة بمتابعة    المنخفضة للدواء ف 

  بلازما الدم كمؤش  للسلامة الدوائية، إن الجرعات العالية من سيكلوسبورين و المؤدية  
وظيفة الكل ممثلة بمستوى الكرياتيني   ف 

نانوجرام / مل قد تؤدي إلى زيادة خطر التسمم الكلوي نتيجة   600لوصول مستويات الدواء بعد ساعتي   من تناول الجرعة  لأكتر من  

 مع مجموعة أدوية   سي
ً
وتي     46ARBsأو    45ACEisكلوسبورين ، خاصة عند إعطائه سويا   الأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت 

ف 

ويد    أشهر.  3-1، و لذلك يجب مراقبة مستويات الدواء أسبوعيًا حب  تستقر و  بعد ذلك تراقب كل    [68 [47الكلوية المعتمدة عل الستت 

 

 الأدوية المانعة للكالسينيورين  مدة علاج  ٤.٢

: الدرجة )ب(، قوة   ح ألا تقل مدة العلاج عن ستة أشهر وذلك لتحديد مدى الاستجابة لهذه الأدوية )درجة الدليل العلم  ● نقت 

 . (التوصية: ضعيفة  

: متوسطة   ● نوض  بإيقاف أدوية هذه الأدوية مالم تتحقق استجابة جزئية خلال مدة العلاج البالغة ستة أشهر )درجة الدليل العلم 

 . ()ب(، قوة التوصية: معتدلة 

بة، كما  ● عندما تتحقق استجابة كاملة باستخدام هذه الأدوية فإنه يجب تنقيص جرعاتها إلى أدن  جرعة ممكنة للحفاظ عل الاستجا 

  عي   الاعتبار إيقافها بعد 
 أن يوضع ف 

ً
ح أيضا : الدرجة )ج(، قوة التوصية:    24-12أننا نقت   عن هؤلاء المرض  )درجة الدليل العلم 

ً
شهرا

 عل الاستجابة المرجوة. ،  (ضعيفة 
ً
 للسمية الكلوية الناتجة من هذه الأدوية وحفاظا

ً
 واستبدالها بميكوفينوليت موفيتل تقليلا

 
42Serum Creatinine  
43Plasma  
44oassaysImmun  
45Angiotensin Converting Enzyme Inhibitors  
46Angiotensin 2 Receptor blockers  
47Steroid Dependent nephrotic syndrome  



 
 ذلك  ● عن

ً
ح العودة لإعطائها مرة أخرى مصحوبا دما تحدث انتكاسات متعددة بعد إيقاف الأدوية المانعة للكالسينيورين، فإننا نقت 

  : ون عن طريق الفم بجرعة عالية، مع إمكانية إعطاء ميكوفينوليت موفيتل كخيار بديل )درجة الدليل العلم  بأربعة أسابيع من بريدنت  

 صية: ضعيفة(. الدرجة )ج(، قوة التو 

ح الاستمرار عل الأدوية المانعة للكالسينيورين بنفس الجرعة ولمدة لا تقل عن    حال تم تحقيق استجابة    12● نقت 
 
شهرًا وذلك ف

: الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة   .  (جزئية( درجة الدليل العلم 

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

 لخطر السمية الكلوية والآثار الجانبية المتعلقة
ً
(، فإنه يجب إيقاف الأدوية  4بتثبيط المناعة لمدة طويلة )أنظر الجدول رقم   نظرا

ح مناقشة     حال تحقيق الاستجابة الكاملة فنقت 
 
المانعة للكالسينيورين بعد ستة أشهر ما لم يتم تحقيق استجابة جزئية عل الأقل، أما ف

، )أنظر الجزء   24- 12إيقافها بعد  
ً
 ج الانتكاسات(. لتفصيل أكتر عن علا  2,7  شهرا

 دواء ميكوفينوليت موفيتل   ٥.٢

وتي   الكلوية    الطفل المصاب ب متلازمة فقد الت 
ح استخدام ميكوفينوليت موفيتل وليس الأدوية المانعة للكالسينيورين( ف    – ● نقت 

ويد مب  ما كان هناك حاجة لاستخدام علاج مثبط للمناعة وكان مؤش  نسبة وظيفة الكل  مل / الدقيقة /    30 أقل من المقاومة للستت 

: الدرجة )ج(، قوة  2م  1.73   هذه الحالة )درجة الدليل العلم 
، وذلك بسبب خطر السمية الكلوية من الأدوية المانعة للكالسينيورين ف 

 . (التوصية: معتدلة 

ح استخدام ميكوفينوليت موفيتل للحفاظ عل الاستجابة لدى الأطفال المصابي   ب متلازمة  وتي   الكلوية ● نقت  المقاومة   –فقد الت 

ويد   للأدوية المانعة للكالسينيورين، وذلك مب  ما حصل لهم انتكاسة جديدة وكانت مستجيبة   - للستت 
ً
من النوع المستجيب سابقا

: الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة(.  ويد )درجة الدليل العلم   للستت 

ح مناقشة إمكانية التبديل من الأدوية ال   المرض  المصابي   ب متلازمة فقد  ● نقت 
مانعة للكالسينيورين إلى ميكوفينوليت موفيتل ف 

وتي   الكلوية   ويد والذين استجابوا بصورة كاملة للأدوية المانعة للكالسينيورين لمدة لا تقل عن   –الت  ، وذلك   12المقاومة للستت 
ً
شهرا

  استمرار تثبيط المناعة 
: الدرجة   - ستمرار عل الأدوية المانعة للكالسينيورين كخيار أفضل من الا   -عند الرغبة ف  )درجة الدليل العلم 

 . ()ج(، قوة التوصية: ضعيفة  

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

وتي   الكلوية    الطفل المصاب ب متلازمة فقد الت 
  تتطلب استخدام علاج مثبط للمناعة ف 

  الحالات الب 
ويد و لكن   – ف  المقاومة للستت 

، فبالإمكان استخدام ميكوفينوليت موفيتل ، تجنبا للسمية الكلوية   2م  1.73مل / الدقيقة /    30وظيفة الكل  أقل من  مؤش  نسبة 

  تحقيق الاستجابة الكاملة عند مقارنته  
المحتملة من الأدوية المانعة للكالسينيورين ، فسيكلوسبورين  لم يثبت فعالية أكت  ف 

 ) بميكوفينوليت موفيتل و ديكساميث 
ً
[، لذا فعندما يحقق طفل مصاب ب هذا النوع من المرض استجابة  52٪( ]33٪ مقابل  45ازون معا

ويدات  فإنه يمكن استخدام  عند استخدام الأدوية المانعة للكالسينيورين ولكن بعد ذلك يتعرض لانتكاسة مستجيبة لأدوية الستت 

  قيمت هذا  ميكوفينوليت موفيتل للحفاظ عل الاستجابة وذلك  بناءً عل
 نتائج عدد من الدراسات التجريبية العشوائية المحكمة و الب 

ويد ]  وتي   المستجيبة للستت     حالات الانتكاسات للمرض  المصابي   ب متلازمة فقد الت 
ر  70،22،69الدواء ف  [ . وكما ذكرنا سابقا فإن مت 

هو تجنب سمية هذه الأدوية عل الكل عل   - لمانعة للكالسينيورين خالية من الأدوية ا  - التحول إلى خطة علاجية بديلة لتثبيط المناعة

وتي   الكلوية    الأطفال المصابي   ب متلازمة فقد الت 
المقاومة   – المدى البعيد، لقد تم تطبيق الخطة العلاجية للتحويل بنجاح ف 

ويد بعد متوسط مدة قدرها     الدم  سنة من العلاج ب  الأدوية المانعة للكالسي  1.7للستت 
نيورين مصحوبا بمتابعة دورية لمستوى الأدوية ف 

[، ومع ذلك فقد بينت دراسة تجريبية عشوائية محكمة واحدة  أن خطة التحويل هذه من تاكروليمس إلى ميكوفينوليت موفيتل  71]

  المرض  الذين سبق أن حققوا استجابة بواسطة تاكروليمس ] 
  الحفاظ عل الاستجابة ف 

 [. 57أقل فعالية ف 



 
ح البدء بجرعة ميكوفينوليت موفيتل مقدارها    الدم مستهدفي   أن    2ملغم / م   1200نقت 

 
  اليوم، مع إجراء مراقبة لمستوى العلاج ف

 
ف

ميكروجرام * الساعة/ مل باستخدام طريقة حساب    50أكتر من   48يكون مستوى المادة الفعالة المعروفة بحمض ميكوفينوليك 

ويد ] بناءً عل النتائ 49خاصة   المرض  المصابي   ب النوع المستجيب للستت 
 
 [. 22ج ف

 

 50تكرار الخزعة الكلوية  ٦.٢

 

  مؤش  نسبة وظيفة الكل أو أن  
 
ر ف ح أن تعاد الخزعة الكلوية مب  ما لوحظ من خلال المتابعة الدورية أن هناك انخفاض غت  مت  ● نقت 

  البول وذلك
 
وتي   المفقودة ف   كمية الت 

 
لتقييم وجود سمية كلوية ناتجة عن الأدوية المانعة للكالسينيورين ) درجة الدليل   هناك زيادة ف

: الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة   . (العلم 

 من سنتي   أو عند إعادة استخدامها 
  المرض  الذين استخدموا الأدوية المانعة للكالسينيورين لأكتر

 
ح أن تعاد الخزعة الكلوية ف ● نقت 

ة   : الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة(. لفت   ثانية )درجة الدليل العلم 

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

  البول إما بسبب تدهور المرض أو  بسبب سمية الدواء  
وتي   ف  ر أو زيادة فقد الت  قد يكون انخفاض مؤش  نسبة وظيفة الكل الغت  المت 

ات علاجية طويل   المرض  الذين استمروا فت 
ة عل الأدوية المانعة للكالسينيورين ، و من علامات ذلك عند فحص الخزعة  ، خاصة ف 

  
ايي   الكلوية الصغرى  51الكلوية باستخدام المجهر الضون  ات النسيجية الدقيقة كزيادة سمك و تركيب الش  و تكون   52وجود بعض التغت 

  العضلات الملساء 
ايي   الكلوية  53الفجوات العصارية ف  وية الدموية  المكونة لهذه الش  ،   54الصغرى ، و انهيار الكبيبة الناتج عن سوء الت 

  )المخطط( مع ضمور الأنابيب الكلوية الدقيقة  55وتضخم الجهاز المجاور للكبيبات 
عند   57،  وتلف الميتوكوندريا  56، والتليف البيب 

  
ون    .[72]58الفحص باستخدام  المجهر الإلكت 

 59المصاحب للجلوكوكورتيكويدات التدخل العلاجر   ٧.٢

 

اك مع الأدوية المانعة للكالسينيورين وأدوية موانع نظام ريني   
ون بصورة روتينية بالاشت  - أنجيوتنسي   -● لا نوض  باستخدام بريدنت  

: الدرجة )ج(، قوة التوصية: معتدلة(  ون لمدة تتجاوز الستة أشهر )درجة الدليل العلم   ألدوستت 

ح سحب بريدن ون تدريجيا بعد بداية استخدام أحد الأدوية المانعة للكالسينيورين متبعي   الطريقة التالية:  ● نقت  كل    2مجم / م   40ت  

  4لمدة  يوم بعد يومكل    2مجم / م 20أسابيع، ثم  4لمدة  يوم بعد يومكل   2مجم / م   30أسابيع، وبعد ذلك   4لمدة 60  يوم بعد يوم

: الدرجة )ج(، قوة التوصية:   8لمدة  د يوميوم بعكل   2مجم / م   10أسابيع، ثم   أسابيع، ثم إيقافه بعد ذلك )درجة الدليل العلم 

 ضعيفة( 

 
48Mycophenolic acid  
49Area Under the curve (AUC)  
50Kidney biopsy  
51Light microscopy  
52Arteriolar hyalinization    
53Smooth muscle vacuolization  
54Ischemic glomerular collapse  
55Juxtaglomerular apparatus hyperplasia  
56(Striped) interstitial fibrosis and tubular atrophy  
57Mitochondrial damage  
58Electron microscopy  
59Glucocorticoids  
60her days (QOD)Every ot  



 
 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

  العديد من الدراسات التجريبية العشوائية المحكمة ]
 
ك ف ون كعلاج مشت  [، وتراوحت الجرعة  56،52،53،55لقد تم استخدام بريدنت  

 أشهر.  6لمدة  يوم بعد يومملجم / كجم كل   1  -0.3ومدة العلاج ما بي   

  علاج المرض  المقاومي    
 
ة طويلة ف ون عن طريق الفم لفت  ومن المهم الإشارة إلى أنه لا يوجد دليل علم  يدعم فائدة استخدام بريدنت  

ويد  ويد ولكن عل العكس قد يسبب هذا زيادة سمية الستت  ح ال 61للستت  ون  عل الجسم، لذلك فإننا نقت  يدنت   تقليل التدريج   ل ت 

حة أعلاه ]   المرض  الذين يعانون من سمية  73،74باستخدام الطريقة المقت 
 
[، مع إمكانية الإيقاف التدريج   بصورة أشع، خاصة ف

ويد   فإنه يستثب  من هذه الطريقة نسبة من المرض  المقاومي   للستت 
ً
ا ويد، وأخت  د استخدام  الذين يحققون استجابة كاملة عن -الستت 

ويد، فلذا يمكن علاجهم   ويد كمرض  معتمدين عل الستت  الأدوية المانعة للكالسينيورين ويتصرفون فيما بعد من حيث الاستجابة للستت 

ون عن طريق   ويد بجرعة منخفضة من بريدنت   وتي   الكلوية المعتمدة عل الستت    علاج مرض  متلازمة فقد الت 
 
بناءً عل الآلية المتبعة ف

 يوم بعد يوم. لفم كل  ا 

 

  من العلاج ١.٣
 أساليب الخط الثانن

 

  تحقيق استجابة جزئية عل الأقل مع الأدوية المانعة  
ويد والذين يفشلون ف  ● إن المرض  الذين يعانون من النوع المقاوم للستت 

  أو متلازمة كمسبب( يفضل حثهم  
  إحدى الدراسات  للكالسينيورين )والذين لم يثبت وجود مرض ورانر

وإقناعهم عل المشاركة ف 

وتي   الكلوية   ويد   –التجريبية العشوائية المحكمة لتقييم فعالية بعض العلاجات الجديدة المحتملة لمتلازمة فقد الت  المقاومة للستت 

 )غت  مصنفة(. 

  حالة عدم توفر إحدى هذه الدراسات التجريبية الع 62● يمكن استخدام دواء ريتوكسيماب 
:  ف  شوائية المحكمة )درجة الدليل العلم 

 الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة(. 

ح إعطاء جرعتي   من ريتوكسيماب بواقع 
( وذلك   2مجم / م   375● نقت  اوح بي   أسبوع إلى أسبوعي  

للجرعة الواحدة )خلال مدة تت 

  كل ميكرولت  أو    5إلى أقل من  63( 19دي  -لتقليل عدد خلايا )ش  
: الدرجة )ج(، قوة التوصية:  ٪ )د1خلايا ف  رجة الدليل العلم 

 ضعيفة(. 

 بعدوى السل 
ً
  تجنب إعطاء ريتوكسيماب مب  ما كان الطفل مصابا

  ب  64● ينبع 
وس الجيه  65أو الكبد الوبان  ش  - أو فت 

، أما إن كان    66

  إصابة الطفل فيجب عمل 
بعض الفحوصات قبل ذلك كالأشعة  الطفل من منطقة مستوطنة لهذه الأمراض أو كان هناك شك شيري ف 

  للالتهاب الكبدي ب  67السينية للصدر
     68و اختبار السل عن طريق الجلد أو الدم ،  و اختبارالأنتجي   السيب 

  حال كان هناك ارتفاع ف 
ف 

وس جيه 69إنزيمات الكبد ، وفحص السائل الشوك     تشت  إلى الإصابة بفت 
  حال كان هناك أحد الأعراض العصبية الب 

ش   )درجة  -ف 

: الدرجة )   ( ، قوة التوصية: قوية(. ھالدليل العلم 

● عندما يكون هناك حالات مقاومة أو عدم تحمل الريتوكسيماب فمن العلاجات الممكن مناقشة إمكانية استخدامها دواء  

  تعمل عل تنقية الدم خارج الجسم مثل تغيت  البلازما  ، أو تقنية الامتصاص المناع    أو تقنية فصل  أوفاتوموماب   والعلاج
ات الب 

: الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة(.   الدهون  )درجة الدليل العلم 

 
61Steroid toxicity  
62Rituximab  
63CD19 cells  
64Tuberculosis  
65Hepatitis B  
66JC Virus  
67rays-X  
68Ag serology-HBs  
69Spinal fluid examination  



 
 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

  حوالى  أوضحت الدراسات القائمة عل الملاحظة إمكانية الوصول للاستجابة الكامل
 
٪ من المرض  الذين عولجوا بالريتوكسيماب  30ة ف

  قد تتدارك المرض  المقاومي   للأدوية المتعددة ]
[. كما تجدر الإشارة مع ذلك إلى أن دواء   85-75كآخر الحلول المنقذة الب 

وتوكولات العلاجات الأخرى كتقنية تغيت  ال    الفعالية  مقارنة بت 
 
 ف
ً
[،  85بلازما وتقنية الامتصاص المناع  ] ريتوكسيماب لم يكن متفوقا

  معظم هذه الدراسات دواء  ريتوكسيماب بجرعة مقدارها  
 
مجم   375حيث تلف  المرض  المصابون بالنوع المتعدد المقاومة للأدوية ف

لكل ميكرولت  أو    خلايا   5إلى أقل من  19دي  -بمعدل جرعة إلى جرعتي   عل مدى أسبوعي    وكانت كفيلة بتقليل عدد خلايا ش   2م  / 

 بصورة دورية  بمراقبة المستوى    1أقل من  
ً
 أو كليا

ً
  متابعة هؤلاء المرض  المستجيبون جزئيا

٪ من عدد الخلايا الليمفاوية، كما أنه ينبع 

  البول و مراقبة خلايا المناعة )ب( 
 
وتي   ف ادت كمية فقد  و إعطاء دورة علاجية ثانية من الريتوكسيماب مب  ما ز  70الصباح  لفقد الت 

ة بعد إعادة بناء  خلايا ش     البول بصورة كبت 
 
وتي   ف ٪ من عدد الخلايا  1خلايا لكل ميكرولت  أو أكتر من    5لأكتر من    19دي -الت 

 الليمفاوية.  

، لذلك فإنه يوض باستخ وس الجيه ش  دام  إن موانع استخدام دواء ريتوكسيماب تشمل الالتهاب الكبدي ب أو السل أو عدوى فت 

كما يجب مراقبة مستويات  ،  ( 2.3.  6و  6.2.2واستكمال جدول التطعيمات )أنظر للأجزاء  71جرعة وقائية من دواء كوتريموكسازول

  حوالى    72چ  -المناعة ممثلة بمستوى إميونوچلوبيولي   
 من انخفاض مستوياته ف 

ً
  الدم بعد إعطاء دواء ريتوكسيماب لما لوحظ سابقا

ف 

 [. 87،86٪ من المرض  ] 30

و الذي هو أحد الأدوية الشبيهة بالريتوكسيماب من حيث آلية عمله المبنية عل التخلص و   - لقد لوحظت فعالية أوفاتوموماب 

اف خلايا المناعة   الأطفال واستطاع تحقيق استجابة كاملة فيهم سواءً كان هؤلاء   7320دي - ش    -استت  
ة ف    عدد من الدراسات الصغت 

ف 

و 
َ
عطِ  لهم و لم يتحملوا استخدامه لحصول بعض المضاعفات، أو لم يعط   الأطفال لم يُعط

ُ
ا علاج الريتوكسيماب من ذي قبل أو أ

  دراستي   سابقتي   مبتدئي   بجرعة مقدارها   90-88الفعالية المطلوبة ]
عطِ  أوفاتوموماب ف 

ُ
)بحد   2م  1.73مجم /  300[، فلقد أ

 بخمس  جرعات أسبوع   300أقصى  
ً
مجم(    2000)بحد أقصى   2م  1.73مجم /    2000ية متتالية مقدار كل جرعة مجم(،  متبوعا

  تقرير آخر لحالة واحدة  بلغت الجرعة مقدار   ]90.89]
 2 .[88]م 1.73مجم /  750، وف 

  تعتمد عل آلية التنقية خارج   -لقد تم اختبار فعالية مختلف أنواع التدخلات العلاجية 
  الأطفال  -الجسم دوائية كانت أو تلك الب 

ف 

  عدد من تقارير الحالة الفردية 
  عدد من   74المصابي   بالنوع المقاوم للعديد من الأدوية ، فلوحظ تحقق استجابة جزئية أو كاملة ف 

و ف 

تقنية الامتصاص  ، أو تقنية تغيت  البلازما ، أو  76الذين تلقوا تقنية  فصل البلازما  75التقارير المتضمنة عدد صغت  من الحالات  للمرض  

  الخلايا الليمفاوية    1- 7)المانع  لعامل ب  77[ ، أو عند استخدام دواء أباتاسبت93-91المناع  ، أو تقنية فصل الدهون ] 
الموجود ف 

 فإنه يُوض بتشجيع المرض  المقاومي   للعديد من ا 99-97بالفم  ] 79أو مركب سكر الجالاكتوز، ] 96  -94 [( 78التائية 
ً
ا لأدوية  [. وأخت 

نت الخاص بتحديث الدراسات القائمة     تختت  هذه العلاجات الجديدة )موقع الانت 
  التجارب الشيرية الب 

ووالديهم عل المشاركة ف 

 )
ً
 .80حاليا

 

ن للعلاج ٢.٣  . إيقاف الأدوية المثبطة للمناعة للمرضن الغب  المستجيبي 

 

 
70B cells  
71Cotrimoxazole  
72Immunoglobulin G (IgG)  
73cells-CD20 B  
74Case report  
75Case series  
76Plasmapheresis  
771 inhibitor-Abatacept: B7  
78lymphocytes-T  
79Oral galactose  
80research-https://kidneyhealthgateway.com/trials  



 
  شامل لجميع المورثات المحتمل ت

وتي   ● نوض  بعمل فحص ورانر   الخلايا المسئولة عن منع فقد الت 
 
 81سببها بالاختلالات الدقيقة ف

: الدرجة   لاستخدام المزيد من أدوية تثبيط المناعة.  )درجة الدليل العلم 
ً
  هذه المجموعة من الأمراض، وذلك تفاديا

 
  الكل ف

 
(،  ھ) ف

 قوة التوصية: قوية(. 

   ● نوض  باطلاع المرض  ووالديهم بصورة كافية وذ
لك فيما يتعلق بالاحتمالية العالية لتدهور المرض حب  الوصول الى فشل كلوي نهان 

: الدرجة   ويد الوراثية المنشأ أو المقاومة للأدوية المتعددة )درجة الدليل العلم  وتي   الكلوية المقاومة للستت    متلازمة فقد الت 
 
( لم  ھ)ف

 تصنف، قوة التوصية: قوية(. 

وتي   باستخدام الأدوية الغت   ● نوض  بإيقاف  العلاجات المثبطة للمناعة الغت  الفعالة، مع الاستمرار عل العلاج المعزز لتقليل فقد الت 

  ذلك أدوية مجموعة موانع نظام ريني   
 
ون -أنجيوتنسي   -مثبطة للمناعة، بما ف ها من التدابت  الداعمة )درجة الدليل   82ألدوستت  وغت 

: الدرجة   ة التوصية: قوية(. (، قو ھ)العلم 

   
 
  التجارب الشيرية ف

 
  طور التقييم ف

 
  لا زالت ف

ح إمكانية استعمال جميع الخيارات الممكنة من ضمن العلاجات الجديدة الب  ● نقت 

: الدرجة   ( لم، قوة التوصية: قوية(. ھ)المرض  الذين يعانون من أمراض غت  وراثية )درجة الدليل العلم 

ح عند استعمال ا  : ● نقت    المنشأ والذين حققوا استجابة جزئية أو كاملة ما يل 
  النوع الورانر

 
 لأدوية المثبطة للمناعة ف

o الفعل   83يجب مراجعة المورثات المكتشفة  
ها المرض    هذا المريض للتأكد من تأثت 

و مسئوليتها عن أعراض المرض )درجة   84ف 

: الدرجة )أ(، قوة التوصية: قوية(.   الدليل العلم 

o    
 عل مناقشة مستفيضة و تبيان كامل للوالدين، آخذين ف 

ً
يجب أن يكون قرار الاستمرار أو الإيقاف للعلاجات المثبطة للمناعة مبنيا

جابة للعلاج )مثل تخفيف الأعراض ؛ و احتمال انخفاض خطر تفاقم المرض(  الاعتبار عنصر الموازنة بي   الفوائد المتوقعة من الاست 

مقابل المخاطر المحتملة من الاستمرار عل العلاج )مثل السمية المرتبطة بالعلاج ؛ و العدوى الجرثومية( بالإضافة إلى تكلفة العلاج  

: الدرجة )أ(، قوة التوصية: قوية(.   )درجة الدليل العلم 

 

: الدليل والأس  
 اس المنطق 

 

  
ولقد نش  علميا حالات طبية  ، ]11،  101،  100[ترتبط عدم الاستجابة عادة بالتفاقم الشي    ع للمرض وصولا إلى الفشل الكلوي النهان 

ويد  وتي   الكلوية المقاومة للستت  ملة  الوراثية المنشأ وقد استجابوا بصورة كا  -لعدد قليل من المرض  الذين يعانون من متلازمة فقد الت 

ذات   - [، كما أنه لوحظ أن هذه المجموعة11،100،102،101٪( لعلاجات تثبيط المناعة ]16-10.8٪( أو بصورة جزئية )3.0  -2.7)

   بنسبة أكت  من أولئك الذين ليس لديهم عيوب وراثية ) 
_  يتطور المرض لديهم إلى فشل كلوي نهان   

- 4٪ مقابل  74- 71المنشأ الورانر

 [.  11،  102-100شهرًا( ]  205- 58شهرًا مقابل    48-45ر الكل لديهم )عم٪( ويقصر متوسط  29

ويد  وتي   الكلوية المقاومة للستت  ح إيقاف العلاجات المثبطة للمناعة لمرض  متلازمة فقد الت  الوراثية المنشأ ذات المورث   -نقت 

ر مقا  رنة بالفائدة الناتجة عن استعمالها معهم، ويستثب   الأحادي كمسبب للمرض والغت  مستجيبي   للعلاج وذلك لزيادة احتمالية الصر 

 بعيوب مسار كو
ً
   103 [- .]8610105 - أنزيم كيو-( فيمكن إعطاءهم مكملات كو 85أنزيم كيو - من هذا المرض  المشخصون وراثيا

وتي   الكلوية المقاومة للعديد من الأدوية ل ا فبالرغم من انخفاض فرصة استجابة متلازمة فقد الت     وأخت 
  لازالت ف 

لعلاجات الحديثة الب 

كت   عل  
طور التجربة الشيرية فإنه يمكن أخذ استعمالها بعي   الاعتبار مسبوقة بمناقشة مستفيضة عنها مع المرض  ووالديهم مع الت 

ر الناتج من استعمالها.   احتمالية الاستجابة وإمكانية الصر 

 

 
81Podocytopathy genes  
82Renin Angiotensin Aldosterone System inhibitors  
83Genetic variants  
84pathogenic  
85enzyme Q (COQ)-Co  
86enzyme Q10 (COQ10)-Co  



 
 خرىوالأعراض الأ  87التدابب  الاضافية للتحكم بالوذمة ٤

 

 . تناول الملح ١.٤

ويد )أنظر الجدول   وتي   الكلوية المقاومة للستت    تناول الملح عند الأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت 
 
ح تجنب الإفراط ف ● نقت 

  رقم 
 
: الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة(. 11س  )الإضاف  ( )درجة الدليل العلم 

  اللازم 
للمرض  وأشهم فيما يخص الأطعمة القليلة الملح المناسبة للطفل والأطعمة العالية الملح  ● يجب إعطاء التثقيف الغذان 

: الدرجة )د(، قوة التوصية: ضعيفة(.   )درجة الدليل العلم 
ً
  التغذية مب  ما كان متوفرا

 الواجب تجنبها وذلك عن طريق أخصان 

 

 السوائل  ٢.٤

:  ● لا نوض  بالحد من السوائل المعطاة لمرض  متلا  ويد بصورة روتينية )درجة الدليل العلم  وتي   الكلوية المقاومة للستت  زمة فقد الت 

 الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة(. 

  الدم )درجة  
  الجسم ومستوى الصوديوم ف 

ح تناول كمية متوازنة من السوائل آخذين بعي   الاعتبار كمية البول وحجم السوائل ف 
● نقت 

: الدرجة )   ج(، قوة التوصية: ضعيفة(. الدليل العلم 

 

 مدرات البول  ٣.٤

ح إمكانية استعمال مدرات البول العروية    المرض  الذين يعانون من وذمة شديدة، مع إمكانية  89)مثل دواء فوروسيميد  88● نقت 
( ف 

مب  ما كانت الوذمة مقاومة    92أو مدرات البول الحافظة للبوتاسيوم  91أو دواء ثيازايدز  90إضافة مدرات بول أخرى كدواء ميتالازون

: الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة(.   93للعلاج   )درجة الدليل العلم 

  الأوعية الدموية 
وية ف  ات حيوية تدل عل نقص الت  مثل دقات القلب   94● يجب تجنب إعطاء مدرات البول مب  ما كانت هناك مؤش 

والفشل الكلوي الحاد، )درجة   97لتقليل خطر الجلطات  96وانخفاض ضغط الدم   وطول وقت إعادة ملء الأوعية الشعرية  95الشيعة 

: الدرجة )   (، قوة التوصية: قوية(. ھالدليل العلم 

 

ن  ٤.٤  98إعطاء الألبومي 

 
87Edema  
88Loop diuretics  
89Furosemide  
90Metolazone  
91Thiazides  
92Potassium Sparing Diuretics  
93Refractory edema    
94Intravascular volume depletion  
95Tachycardia  
96Prolonged capillary refill time  
97Thrombosis  
98Albumin  



 
ي عن طريق الوريد لعلا  ح استعمال سائل الألبومي   البش 

ج المرض  الذين يعانون من الوذمة المقاومة للعلاج كتجمع السوائل  ● نقت 

  - ، سواءً صاحب ذلك 102، والوذمة الشديدة الشاملة لكامل الجسم 101والوذمة التناسلية 100وتجمع السوائل حول الرئة     99حول القلب 

وية لل  -أو لم يصاحبه    الجسم وأعراض نقص الت 
 
مثل قلة   103كل السابق للفشل الكلوي الحاد أعراض أخرى تدل عل نقص السوائل ف

: الدرجة )ج(، قوة التوصية: معتدلة(.   كمية البول )درجة الدليل العلم 

ح إعطاء جرعة مبدئية مقدارها  كت     1- 0.5● نقت 
  8-4٪ عن طريق الوريد عل مدى  25-20جم / كجم من سائل الألبومي   ذي الت 

  منتصف أو بعد انتهاء إعطاء الألبومي   )درجة الدليل  مجم / كج 2-1ساعات، مع إضافة فوروسيميد  
 
م عن طريق الوريد سواءً ف

: الدرجة )ج(، قوة التوصية: ضعيفة(.   العلم 

بات القلب كل ثلاثي      مع قياس ضغط الدم ومعدل ض 
ً
● يجب مراقبة الأطفال الذين يتلقون سائل الألبومي   عن طريق الوريد مبدئيا

  الأوعية الدموية دقيقة، مع وجوب إبطاء إع 
 
 مب  ما ظهرت أعراض تشت  إلى زيادة كمية السوائل ف

ً
)درجة الدليل   104طائه أو توقيفه تماما

: الدرجة )  (، قوة التوصية: قوية(. ھالعلم 

 

ن ٥.٤ وتي   . البر

  مرض  متلازمة فقد 
  التغذية ف 

وتي   ف    للتوصية عل زيادة تناول الت 
وتي   الكلوية● ليس هناك دليل كاف  ويد )غت   -الت  المقاومة للستت 

 مصنفة(. 

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

وتي   الكلوية    مرض  متلازمة فقد الت 
مع نقص حجم السوائل داخل الأوعية الدموية   105قد يرتبط وجود الوذمة الشديدة الناتجة ف 

[، لذلك يجب أن تصمم جميع  109] 107)"فرضية الامتلاء"(  أو زيادة حجم السوائل داخل الأوعية الدموية  106)"فرضية عدم الامتلاء"( 

 لشدة هذه الانتفاخات وحجم السوائل داخل الأوعية الدموية.  
ً
 التدابت  اللازمة وفقا

ات الشيرية الدالة عل نقص السوائل داخل الأوعية الدموية تشمل تضيق الأوعية الدموية الطرفية )طول وقت إعادة ملء   إن المؤش 

  البول )نسبة  الأوعية 
الشعرية(، وعدم انتظام دقات القلب، وانخفاض ضغط الدم، وقلة كمية البول، مع نقص فقد الصوديوم ف 

  للصوديوم
الإخراج البولى  الجزن 

  للصوديوم <    0.2>   108
٪(، وعل النقيض فارتفاع ضغط الدم مع زيادة نسبة الإخراج البولى  الجزن 

 [. 112-110ل الأوعية الدموية ] ٪ قد تدل عل زيادة السوائل داخ0.2

 الملح 

  الطعام لكمية أقل من  
اح التقني   الشديد لتناول ملح الصوديوم ف 

  35كجم/اليوم ) أقل من  / 109كوڤلنت إ  مل    2لقد تم اقت 

وتي   الكلوية]     الجسم  114، 113،  110مجم/كجم/اليوم( للأطفال المصابي   ب متلازمة فقد الت 
] وذلك للاعتقاد بأن احتباس الملح ف 

  عدم الامتلاء و الامتلاء ]  -أو بدون -مع
 لفرضيب 

ً
ة إلى [، كما تجدر الإشار 109نقص إخراجه مسؤولان عن تزايد الوذمة و ذلك وفقا

  عدد لا بأس به من المرض  ، فلهذا  نوض  بتجنب  
  الأطفال، إضافة لعدم الحاجة له ف 

صعوبة مثل هذا التقني   الشديد لتناول الملح ف 

 
99Pericardial effusion  

100Pleural effusion  
101Genital edema  
102Anasarca  
103Prerenal crisis  
104vascular overload  
105Nephrotic syndrome (NS)  
106Underfilled hypothesis  
107Overfilled hypothesis  
108Fraction excretion of Sodium (FeNa)  
109Milliequivalent (Meq)   



 
  تناول الملح فقط بناءً عل شدة الوذمة 

 
(، وعادة ما يتطلب ذلك  11)أنظر الجدول المرفق رقم س -بدلا من وضع حد أعل  -الإفراط ف

 اللازم بمساعدة أحد أخصائب   التغذية. التثقيف 

 السوائل

وتي   الك    الأطفال المصابي   ب متلازمة فقد الت 
 
  الاحتياج اليوم  ف

اح التقني   العام لأخذ السوائل بمقدار لا يتجاوز ثلبر
،  7لوية ]لقد تم اقت 

 من ن114
ً
  الأوعية الدموية ) وفقا  [، وتجدر الإشارة إلى أن هذا الإجراء قد يعرض المرض  الذين يعانون فعليا

 
وية ف قص حجم الت 

  داخل الأوعية الدموية، لذلك فإننا   -بالرغم من وجود وذمة مصاحبة - لفرضية عدم الامتلاء ( 
 
للأعراض الناتجة عن جفاف السوائل ف

اح بديل يتم تناول ك ويد ، و كاقت    المرض  المقاومي   للستت 
 
  للسوائل ف

   نوض  بتجنب  التقني   الروتيب 
 
مية سوائل متوازنة،  مع الأخذ ف

   
 
  الدم قد يشت  إلى زيادة السوائل ف

 
  الدم )انخفاض الصوديوم ف

 
  الجسم ومستوى الصوديوم ف

 
الاعتبار كمية البول وحجم السوائل ف

 (. 11الجسم(، مع وجوب تجنب الأطعمة المالحة لما تسببه من زيادة العطش )الجدول المرفق رقم  س  

 مدرات البول 

  الأوعية  إن 
 
  حجم السوائل ف

 
  هؤلاء الأطفال بمدرات البول بصورة منفردة آمن وفعال مب  ما كان هناك زيادة ف

 
علاج الوذمة الشديدة ف

   113الدموية )وفقا "لفرضية الامتلاء"( ] 
 
  حجم السوائل ف

 
ة مب  ما كان هناك نقص ف   المقابل فإن مدرات البول قد تكون خطت 

 
[ ، و ف

  الأوعية الدموية و بالتالى  فرصة حدوث  الأوعية الدمو 
ية )وفقا "لفرضية عدم الامتلاء"( لما قد تسببه من تفاقم جفاف السوائل ف 

  المرض   115قصور كلوي حاد أو تجلط الدم ]
ح استخدام مدرات البول ) مدرات البول العروية عل وجه التفضيل( ف  [،  لذا فإننا نقت 

ات الشيرية المذكورة أعلاه الدالة عل نقص السوائل   الذين يعانون من الوذمة الشديدة و لكن بعد التقييم الكامل و انتفاء وجود المؤش 

ا فإنه بالإمكان إضافة مدرات بول أخرى    الأوعية الدموية، وأخت 
للمساعدة عل زيادة إدرار البول مب  ما كانت   -بآلية عمل مختلفة   -ف 

بولى  واحد، مثل دواء الميتولازون أو دواء الثيازايدز أو المدرات الحافظة للبوتاسيوم كدواء  الوذمة الشديدة مقاومة للعلاج بمدر 

ونولاكتون  110أميلورايد    .[116]111و دواء سبت 

  مستوى  
يجب مراقبة المرض  المستخدمي   لمدرات البول بصورة منتظمة وذلك لمحاولة تجنب الاختلالات الشديدة المحتملة ف 

  ال
  الدم –نقصانا أو زيادة  – دم البوتاسيوم ف 

[، يجب تناول دواء فوروسيميد  120- 117والجفاف ] 112إضافة إلى مستوى القلوية ف 

   
ة المدى )العمر النصف   لأنه ذو فعالية قصت 

ً
  اليوم عل الأقل عن طريق الفم أو الوريد وذلك نظرا

والتفاوت   113ساعات(  6مرتي   ف 

  امتصاصه من الجهاز الهضم  
  الجسم بعد تناوله بالفم ) الكبت  ف 

 [. 122،121%( ]100- 10ف 

ن   الألبومي 

  بعض حالات الوذمة الشديدة المقاومة للعلاج لما لهما من تأثت  فعال لإدرار البول عن طريق  
يعط الألبومي   مقرونا بمدرات البول ف 

  داخل الأوعية الدموية 
وتيب     114تحسي   الضغط الت 

 عند   و تعزيز ديناميكية شيان الدم ف 
ً
ات الدموية الكلوية خصوصا الشعت 

  الأوعية الدموية )وفقا لفرضية "عدم الامتلاء"( ]
  حجم السوائل ف 

  المرض  الذين لديهم نقص ف 
[، ولكن  125- 123استخدامها ف 

  ملاحظة أن هذا التأثت  غت  دائم ]
 من الأعراض الغت  مرغوبة كالتحسس ] 126ينبع 

ً
الجهاز   [ ، و فشل127[، وقد يسبب بعضا

   115التنفس  
  المرض  الذين يعانون من زيادة  116و فشل القلب الاحتقان 

، و بالذات مب  ما أعطيت بشعة عالية، أو عند استخدامها ف 

  الأوعية الدموية )وفقا "لفرضية الامتلاء"(، و حالات قلة البول] 
[، وتفاديا لحصول ذلك فإنه يستوجب التقييم  126حجم السوائل ف 

  الأوعية الدموية و كمية البول ] الدقيق لحج 
 [. 110م السوائل ف 

كت   من   -يعتقد أن جرعات الألبومي   
[، ومع  128آمنة ] -ساعات عل الأقل   4جم / كجم عل مدى   1ومقدار يصل إلى  - % 25-20بت 

ح حصر استعمال الألبومي   عل المرض  المعاني   من الوذمة الشديدة المقاومة   للعلاج كتجمع السوائل حول القلب وتجمع  ذلك فنقت 

   
السوائل حول الرئة   والوذمة التناسلية والوذمة الشديدة الشاملة لكامل الجسم أو عند وجود الأعراض المصاحبة لنقص السوائل ف 

وية للكل السابق للفشل الكلوي الحاد.   الجسم أو نقص الت 

 
110Amiloride: epithelial sodium channel blocker  
111Spironolactone: aldosterone antagonist  
112Alkalosis  
113life-Half  
114Oncotic pressure  
115y failure Respirator  
116Congestive heart failure  



 
ا إن إضافة فوروسيميد كمدر للبول مع إعطاء     وأخت 

 
  منتصف العلاج أو ف

 
الألبومي   قد يساعد عل زيادة إدرار البول، سواءً كان ذلك ف

   .
ً
 نهايته أو بهما معا

وتي     تناول الت 

  ذلك الجلطة وخطر القصور الكلوي الحاد ]
 
  هذه الأمراض بما ف

 
[، ومع  115يرتبط نقص ألبومي   الدم مع العديد من المضاعفات ف

  الدم أو محصلة المرض  ذلك فليس هناك دليل يثبت أ
 
  تحسي   مستوى الألبومي   ف

 
وتي   عن طريق الفم يساعد ف ن زيادة تناول الت 

 [. 129عل المريض ]

 

 التوصيات الخاصة بنمط الحياة ٥

  والتغذية الصحية للأطفال الذين يعانون من هذه الأمراض بالقدر المناسب للمريض ومرحلة المرض  
• نوض  بدعم النشاط البدن 

: الدرجة )ب(، قوة التوصية: معتدلة(. الكل  وي المزمن، كما نوض  بعدم التدخي   )درجة الدليل العلم 

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

ويد تزيد لديهم فرصة أمراض القلب والأوعية الدموية   وتي   الكلوية المقاومة للستت  إن المرض  الذين يعانون من متلازمة فقد الت 

  المنتظم والامتناع عن التدخي   بكل أصنافه أو  131،132[، وضعف صحة العظام ]130]
[، لذلك فإنه ينصح بممارسة النشاط البدن 

  هذا بتوجيهات أخصائب   التغذية فيما يختص بتناول تغذية  
تعاط  المخدرات، بالإضافة إلى التغذية الصحية السليمة، مستأنسي   ف 

أوتناول الفوسفور، وتكون مناسبة لعمر الطفل وطوله ومرحلة المرض الكلوي   تحتوي عل سعرات حرارية كافية مع تجنب الملح العالى  

 عن الوجبات المعلبة أو المجمدة )أنظر الجدول  134،133المزمن  ]
ً
ل ، بدلا ة بالمت   [، كما يفضل تناول الوجبات الطازجة المحصر 

  رقم س  
فور الغت  عضوي والذي يمتص بسهولة من الأمعاء بنسبة  ( ، و ذلك لاحتوائها عل نسبة أعل بكثت  من الملح والفس11الإضاف 

 ٪ . 100تصل حب   

 

ن الكلوية والآثار الجانبية للأدوية  ٦ وتي    المضاعفات الناتجة من متلازمة فقد البر
ن
 المراقبة والتحكم ف

 المضاعفات مراقبة  6.1

: الدرجة  4ية )انظر الجدول رقم  ● نوض  بمراقبة المضاعفات الناتجة عن استمرار المرض والآثار الجانبية للأدو  ( )درجة الدليل العلم 

 )ب(، قوة التوصية: معتدلة(. 

 

 :  
  الدليل والأساس المنطق 

وتي   الكلوية قد تشمل أمراض الالتهابات الجرثومية ونقص المناعة الناتج عن فقد   إن المضاعفات المرتبطة باستمرار متلازمة فقد الت 

  الجسم- 117چلوبولي    -مادة الچاما 
  الدم وارتفاع ضغط الدم  -المسئولة عن أحد أنواع المناعة ف 

  البول وارتفاع مستوى الدهون ف 
ف 

وقصور الغدة الدرقية والجلطات الوريدية ونقص فيتامي   د وفشل النمو والسمنة وسوء التغذية والقصور الكلوي الحاد والمزمن، أما  

  الجدول رقم   الآثار الجانبية المحتملة للأدوية فموجودة
  قد  4ف 

ات الأساسية الخاصة بمحصلة المرض والب    ما يختص بالمؤش 
، أما ف 

  رقم س 
  الجدول الإضاف 

  الدراسات المستقبلية و سجلات المرض فبالإمكان الاطلاع عليها ف 
 .  9تستخدم ف 

  

 التدخلات الوقائية والعلاجية  

  الدم-وتعويض مادة الچاما نقص   6.2.1 
 چلوبولي   ف 

 
117 

 Hypogammaglobulinemia 



 
ح إمكانية تعويض ما يفقد من مادة الچاما  ● . ح    -نقت    الدم ممثلة بمستوى الآي.ح  

 
  حالات انخفاض مستواها ف

 
چلوبولي   المناعية ف

(IgG .)الدرجة )د(، قوة التوصية: ضعيفة :   حال تكرار و اشتداد الالتهابات الجرثومية )درجة الدليل العلم 
 
 ( أو ف

 

 :  
 الدليل والأساس المنطق 

  لانخفاض مستوى الإميونوچلوبيولي   إن 
  البول، و )ب( احتواء   118چ -حجج المعارضي   للتعويض الروتيب 

 
تشمل: )أ( فقدانه الشي    ع ف

ات التجارية منه عل نسبة منخفضة من المضادات المناعية  يا المسببة للالتهابات التسممية   -من هذه المادة-المستحصر  لأنواع البكتت 
يا السالبة الصبغة 120والمكورات العقدية  119دية )مثل المكورات العنقو  ح قصر  135( ] 121والبكتت  [ و )ج( التكلفة العالية، لذا فإننا نقت 

       [136استخدامه عل المرض  الذين يعانون من التهابات جرثومية متكررة أو شديدة أو بهما معا ]
 

 الوقاية بالصادات الحيوية20206 
 
  لل لا نوض  ●

وتي   الكلوية المقاومة لأدوية  ادات الحيوية بهدف الوقاية عند الأطفال المصابمضبالاستعمال الروتيب  ي   بمتلازمة ققد الت 

ون  .(التوصية ضعيفة  ,C الدرجة  (SRNS )الكورتت  

ح تطبيق الصادات الحيوية وقائيا باستخدام ● ة من  123  توكسيمابعند الأطفال المعالجي   بالري  122الكوتريموكسازولمضاد نقت  فت 

  الخلايا البائية من جهة والأدوية الأخرى المثبطة للمناعة قيد الإعطاء من
اوح من ثلاث وحب  ستة أشهر وذلك تبعا لمدى تعاف    الزمن تت 

 .(التوصية ضعيفة ,C الدرجة )جهة أخرى

 

 
  
 الدليل والأساس المنطق 

  تحصل عند مرض  م60عل الرغم من أن  
وتي   الكلويه تكون ناجمة عن الإنتان [ % من الوفيات الب  ], إلا أنه ليس  137تلازمة فقد الت 

وتي   الكلوية ادات مضال من دليل يدعم التوصية بتطبيق  المقاومة لأدوية   – الحيوية وقائيا للأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت 

ويد ]  سأل عنه العصيات  50-30[. يعتت  الانتان بالمكورات الرئوية مسؤولا عن 138-142الستت 
ٌ
% من مجمل حالات الإنتان، وما تبف  ت

يشيا الكولونية  يبدو من خلال التقديرات أننا نحتاج إلى علاج  .  ]146- 144, 2,  114,  137,  143[124سلبية الغرام وبشكل رئيس  الأيشت 

يتوان بالمكورات الر  110 [. نظرًا للوفيات المرتفعة الناجمة  147ئوية ]أطفال لمدة عام واحد من أجل وقاية طفل واحد من التهاب الت 

وفيس   ح تطبيق 125  عن ذات الرئة بالمتكيسات الرئوية جت  الكوتريموكسازول للمرض  الذين يخضعون للعلاج   مضاد  فإننا نقت 

  الخلايا البائية من جهة واستخدام أدوية إضافية من    6 -  3بالريتوكسيماب وذلك لمدة 
مثبطات المناعة  أشهر وذلك تبعا لمدى تعاف 

اوح الجرعة الوقائية الموض بها من  75من جهة أخرى ]  يمملغ من   10-5الكوتريموكسازول  مضاد  [. تت    150كغ/ يوم أو / 126  وبريمثالت 

عط كجرعة يومية وحيدة أو عل جرعتي   كل  4/ يوم عند الرضع )اعتبارا من سن   2وبريم / مثملغ تريم
ُ
ساعة   12اسابيع( والأطفال، ت

يم   أيام متتالية أو بديلة( بجرعة قصوى من الت 
[. تبلغ الجرعات  148ملغ/ يوم ] 320وبريم وقدرها  ثوذلك ثلاث مرات أسبوعيًا )ف 

يم ملغ من   160  - 80الفموية لدى المراهقي      الوقت الذي  149ثلاث مرات أسبوعيا ]بريم ثو تريمملغ   160يوميًا أو  وبريم ثالت 
[. وف 

  حال انخفاض معدل الرشح الكب   التقديري50جرعة الكوتريموكسازول بنسبة  يجب فيه تخفيض
/ دقيقة   2مل / م  30تحت  127% ف 

  هذه الحالات،   2مل / م  15، فإنه لا ينصح باستخدام الكوتريموكسازول عندما يكون معدل الرشح الكب   التقديري دون 
/ دقيقة. وف 

  مع العلم أنه لا توجد أدلة كافية عل فعاليته 128ين إرذاذ البنتاميد قد يكون الخيار البديل هو 
 .بشكل وقان 

 

 
118Immunoglobulin G (IgG)  
119Staphylococci   
120Streptococci  
121negative bacteria-Gram  
122 cotrimoxazole 
123 rituximab 
124 E. coli 
125 pneumocystis jirovecii 
126 TMP 
127 eGFR 
128 aerosolized pentamidin 



 
 التلقيح 30206

 
 ما تعلق باللقاحات ضد  ●

ً
، خاصة نوض  بمراجعة دفت  لقاحات الطفل عند ظهور المرض واستكمال جميع اللقاحات دون تأخت 

ليةالجراثيم ذات المحفظة )المكورات الرئوية، المكورات السحائية ،      المستدمية الت  
 
وس الحماق النطاف ،   أ الدرجة) وإن أمكن فت 

 ( التوصية قوية 

وس مقتول( بشكل سنوي ● ح إعطاء لقاح الأنفلونزا المعطل )المصنوع من فت 
 ( ، التوصية قويةأ  الدرجة ) نقت 

والحية المضعفة للمرض  الذين يعانون من  نوض  باتباع الإرشادات الوطنية للتلقيح المتعلقة بتطبيق كل من اللقاحات المعطلة ●

  جهازهم المناع  
 
 .(، التوصية قويةأ  الدرجة)ضعف ف

وتي   الكلوية  ●   إعطاء اللقاحات الحية لمرض  متلازمة فقد الت 
ويد الذين هم قيد المعالجة بالأدوية   –لا ينبع  المقاومة لأدوية الستت 

  تتضمن مثبطات ا 
ولون  130والمايكوفينولات موفتيل 129  لكالسينورينالمثبطة للمناعة بشكل يوم  والب  يدنت    ,ھ لدرجة)ا  ا 131والت 

 ( التوصية قوية 

 

 الوقاية من الحماق 40206

 

●  
نوض  بمعالجة المرض  المعرضي   للإصابة )أي أولئك الذين لم يتم تحصينهم ضد الحماق أو المحصني   ولكن بشكل غت  كاف 

 ( ، التوصية قويةأ الدرجة )  132وبولي   المناع  المضاد للحماقوتعرضوا لجدري الماء( وذلك باستخدام الغل

ح العلاج باستخدام عقار الأسيكلوفت  ●
  حال عدم توفر الغلوبولي   المناع  المضاد للحماق نقت 

ملغ /   10عن طريق الفم بجرعة  133ف 

  غضون  7كغ أرب  ع مرات يوميا لمدة  
 .(، التوصية معتدلة ج الدرجة ) أيام من التعرض للعدوى  10- 7أيام وذلك ف 

  حالة الهجوع وليس قيد العلاج بالأدوية   ●
نوض  بإعطاء لقاح الحماق للمرض  غت  المحصني   من الحماق عندما يكونوا ف 

 ( ، التوصية قوية أ  الدرجة) المثبطة للمناعة

 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

وتي   الكلوية يمكن للإصابة بالحماق أن تهدد حياة الأطفال الذين   ويد وافقت إدارة   –يعانون من متلازمة فقد الت  المقاومة لأدوية الستت 

عل استعمال الغلوبولي   المناع  المضاد للحماق بهدف الإقلال من أعراض جدري الماء عند المرض   134الغذاء والدواء الأمريكية 

تم تحصينهم باللقاح كما لم يسبق لهم أن أصيبوا بجدري الماء  المعرضي   للإصابة ومنهم عل سبيل المثال أولئك الذين لم يسبق أن  

  أقرب وقت ممكن ولمدة 150]
.  ]154.  151[أيام بعد التعرض للحماق  10[. وهنا يجب إعطاء الغلوبولي   المناع  المضاد للحماق ف 

  
تان أجريتا عل  معظم البلدان. خلصت د لسوء الحظ، لا يتوفر الغلوبولي   المناع  المضاد للحماق بسهولة ف  طفل   52راستان صغت 

ون إلى نتيجة   مناعتهم طبيعية وكفوءة إضافة إلى دراسة أخرى أجريت عل ثمانية أطفال يعانون من  مرض كلوي وقيد العلاج بالكورتت  

  غضون 
  أيام 10- 7مفادها أن إعطاء الأسيكلوفت  يقلل من خطر الإصابة بجدري الماء عند إعطائه ف 

وتي   الكلوية  157  –155أيام [ 7ماق ولمدة بعد التعرض للح ].  وبمجرد أن يدخل هؤلاء الأطفال حالة الهجوع من متلازمة فقد الت 

ويتوقفوا عن تناول الأدوية المثبطة للمناعة بمختلف أشكالها هنا يجب إعطاء لقاح الحماق للمرض  غت  المحصني   منهم ولجميع أفراد  

  .عائلاتهم

 

 :بر الدمالوقاية من تخ  50206 

 

ة محدودةاطر سقنوض  المرض  بالإكثار من الحركة قدر الإمكان وعدم تركيب ● ورة ولفت  ،  ھالدرجة ) وريدية مركزية إلا عند الصر 

 . (التوصية قوية 

 
129 CNI 
130 MMF 
131 PDN 
132 VZIG 
133 Acyclovir 
134 FDA 



 
وتي   ●   للأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت 

المقاومة   –الكلوية لا توجد أدلة كافية للتوصية بإعطاء مضادات التختر بشكل وقان 

الدم )الدرجة غت  مصنفة(
ويد إذا لم يكن لديهم أية سوابق خثارية أو أي من عوامل خطر تختر  .لأدوية الستت 

  المنخفض●
  باستخدام الهيبارين ذو الوزن الجزيب 

ح إعطاء مضادات تختر الدم بشكل وقان  أو مضادات التختر الفموية للمرض   135  نقت 

  إمكانية استخدام هذه المعالجة أيضا عند أولئك الذين  136  قة لحوادث انصمام خثاري وريديالذين لديهم قصة ساب
 
كما يمكن النظر ف

وريدية مركزية، الاضطرابات الوراثية المعروفة المؤهبة لتختر الدم، أمراض حادة  طرة سقلديهم عوامل خطر إضافية لتختر الدم )وجود 

, الإنتان أو خطر الت  ( ، التوصية ضعيفة ج  الدرجة )جفافمع دخول المستشف 

وتي   الكلوية  ● الدم عند جميع الأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت 
ح إجراء اختبارات التحري عن الميل لتختر المقاومة   –نقت 

  تتضمن وجود ق 
ويد ولديهم عوامل خطورة إضافية والب  المجال ومستمرة,  اطر وريدية مركزية, بيلة بروتينية نفروزية سلأدوية الستت 

 .)، التوصية ضعيفة ج ( )الدرجة2لتختر الدم )الجدول ستعداد للإ   تاري    خ عائل  إيجان   

 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

وتي   الكلوية يذكر أن نسبة مصادفة حوادث الانصمام الوريدي الخثاري عند الأطفال المصابي       0% 3ه  بحدود    بمتلازمة فقد الت 

[  
 
  لتختر الدم،  160- 158ملخصة ف

: زيادة الميل للتختر المرتبط بالمرض والاستعداد الورانر  الدم مايل 
[}. تشمل عوامل خطر تختر

اطر الوريدية المركزية. يجب إجراء كل الاختبارات الأساسية المتعلقة  سج المطبق ومنها عل سبيل المثال الق[ والعلا 161الإنتانات ]

  الجدول 
وتي   الكلوية  2بالميل لتختر الدم )الموضحة ف  ويد ومنذ    –( لجميع الأطفال المصابي   بمتلازمة فقد الت  المقاومة لأدوية الستت 

لهم عند تشخيص المرض. أما المرض  الذين هم عل درجة عالية من خطر تختر الدم )كالذين لديهم    البداية كجزء من التقييم الأولى  

  لتختر الدم( فإننا نوض  أن يجرى لهم إضافة إلى ما تقدم التحري عن  
سوابق انصمام وريدي خثاري أو يعرف عنهم أن لديهم ميل ورانر

وتينات المانعة لتختر الد   للت 
وتي   حالات العوز الورانر وتي    ,C م )ومثال ذلك الت  ( وأيضا البوليمورفيسم وحيد    ومضاد  S الت  ومبي  

التر

وثرومبي    137  النوكليوتيد   الدم الت 
  لتختر

  العامل الثان 
  تطبيق  139  ومورثات العامل الخامس لتختر الدم138  ف 

ح أيضا النظر ف  كما نقت 

وتي   الكلوية مانعات التختر وقائيا باستخدام الهيبارين ذو الوزن الجزي    المنخفض عند مرض  متلازمة فقد الت 
 المقاومة لأدوية   –ب 

 الدم عل المدى القصت  ومضادات 
ويد الذين هم عل درجة خطورة عالية لتختر  ]158عل المدى الطويل ] (K  ك) الفيتامي   الستت 

 

 علاج فرط / اضطراب شحوم الدم  206.6

 

ح أن يؤخذ بعي   الإعتبار تطبيق ال●
وتي    نقت  معالجة الخافضة لشحوم الدم تبعا للعمر عند الأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت 

ول قليل الكثافة ملغ/    130الصيام  )أكتر من 140  الكلوية مستمرة ومقاومة عل العديد من الأدوية مع استمرار ارتفاع مستويات الكولست 

(  3.4دل، أو أكتر من   0توصية ضعيفة ال ,ج الدرجة) ملل  مول/ لت 

  
 :الدليل والأساس المنطف 

وتي   الكلويه   ات طويلة إلى خلق مزيد من التعقيد عل الحالة المستمرة من المتلازمة فقد الت 
يؤدي فرط / اضطراب شحوم الدم لفت 

  رسم الخطط  
  من الممكن أن تفيد ف 

ويشكل عامل خطورة للإمراضية القلبية الوعائية، علاوة عل ندرة البيانات الخاصة بالأطفال والب 

وتي    . ]166-  162[ة للشحوم عندهم العلاجية المضاد أظهرت دراسات دون شاهد أجريت عل الأطفال المصابي   بمتلازمة فقد الت 

ول قليل الكثافة     مستويات الكولست 
  نمط الحياة انخفاضا ف 

ول وتغيت  ف 
الكلوية والذين عولجوا بمزي    ج من الأدوية الخافضة للكوليست 

ول بنسبة    دراسة أخرى معشاة وذات شواهد٪،   40-30وإجمالى  الكوليست 
أجريت عل الأطفال الذين يعانون من متلازمة   141لكن ف 

وتي   الكلوية  ويد لم تؤدي تلك المعالجة إلى انخفاض ذو دلالة بمستويات الشحوم ]  – فقد الت  [. نظرا  167-169المقاومة لأدوية الستت 

  إمكانية تطبيق المعالجة   إلى ارتفاع معدلات الإصابة بأمراض القلب والأوعية الدموية
ح النظر ف  المرتبطة باضطرابات شحوم الدم، نقت 

وتي   الكلوية  ول   – الخافضة للشحوم عند الأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت  ويد مع مستويات كوليست  المقاومة لأدوية الستت 

( وذلك بدءا ب 3.4ملغ/ دل )   130منخفض الكثافة أعل من    ذلك التعديلات الغذائية  ملل  مول / لت 
  نمط الحياة بما ف 

ات ف  التغيت 

 
135 low molecular weight heparin 
136 venous thromboembolic events 
137 nucleotide polymorphisms-single 
138 factor II G20210A 
139 factor V G1691A 
140 LDL 
141 Randomized control trial 



 
  متلازمة  166والتمارين الجسدية المجدية والحفاظ عل الوزن ] 

 
ول ف [. لا يوجد دليل للتوصية باستخدام الأدوية الخافضة للكوليست 

اء النظر بإمكانية العلاج بالستاتينات ح بعض الخت  وتي   الكلوي. يقت  ول المنخفض الكثافة  عندما ت 142فقد الت  تجاوز مستويات الكوليست 

( ]  4.1ملغ/ دل )   160الصيام  عتبة     حال   3.4ملغ/ دل )  130أكتر من  ([ أو بشكل أبكر140،170ملل  مول/ لت 
 
( ف ملل  مول/ لت 

 ]166وجود عوامل خطورة قلبية وعائية إضافية ] 

 

 

ن د 70206 يوم والفيتامي  ن  مكملات الكالسيوم والمغنب 

 

د و/ أو المصحح تبعا  نقت  ●   حالة وجود نقص كالسيوم الدم بناء عل مستويات الكالسيوم المش 
 
ح إعطاء الكالسيوم عن طريق الفم ف

 .(، التوصية ضعيفة جالدرجة) لمستوى الألبومي   

ول( إذا كانت مستويات  ● ول أو إرغوكالسيفت  ح إعطاء الفيتامي   د )كوليكالسيفت 
  30منخفضة )>  143هيدروكس  فيتامي   د- 25نقت 

 ( ، التوصية معتدلة ج الدرجة) نانوغرام/ مل( 
●  

يوم الدم العرض    حالة نقص مغنت  
 
يوم عن طريق الفم ف ح إعطاء المغنت  

 .(، التوصية ضعيفةد   الدرجة) نقت 
 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 
وتي   الكلوية    الفيتامي   د وذلك بسبب   – من الممكن أن يتعرض الأطفال المصابون بمتلازمة فقد الت 

ويد نقص ف  المقاومة لأدوية الستت 
وتي   الرابط للفيتامي   د و   كالسيوم الدم وفرط نشاط الغدد   25االفقدان البولى  لكل من الت 

هيدروكس  فيتامي   د مما يؤدي إلى نقص ف 
  هؤلاء المرض  171جارات الدرقية وضعف تمعدن العظام ]

[، ويوض بتطبيقها تماما  172-174فعالة ]   [. تكون مكملات الفيتامي   د ف 
يوم  CNI [. قد يتسبب العلاج بمثبطات الكالسينورين 175كما هو الحال عند مرض  الداء الكلوي المزمن عند الآخرين ]    نقص مغنت  

ف 
ي   تجنب حدوث نوب نقص مغت  

يزيوم عن طريق الفم ف    الساق. يساعد تطبيق المغت  
وم الدم الدم مما يسبب حدوث تقلصات ف 

  
 .العرض 
 
 بهرمون الغدة الدرقية  تعوضيةالمعالجة ال80206  
 
وكسي    تعوضيةنوض  بتطبيق المعالجة ال ●   حال وجود قصور بالغدة الدرقية 144ب ليفوثت 

 ( ، التوصية قويةأ  الدرجة) ف 
 :الدليل والمنطق

وتي   الكلوية  ويد كنتيجة لضياع   –يحدث قصور الغدة الدرقية عند الأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت  المقاومة لأدوية الستت 
وتينات الرابطة لهرمون الغدة الدرقية  وكسي     145لذلك، يجب مراقبة مستويات الهرمون منبّه الدرقية.  ]177, 176[الت  ومستويات  الثت 

[. بالنسبة  179،178( ] 2بشكل دوري عند المرض  الذين يعانون من بيلة بروتينية شديدة )عالية الدرجة( ومستمرة )الجدول   146الحر
وكسي   الحر، فإننا نوض    مايكرو ليت   / 10للأطفال الذين لديهم مستويات الهرمون منبّه الدرقية أعل من   مع انخفاض مستويات الثت 

وكسي      مستويات الهرمون منبّه الدرقية لأكتر من 180] 147بالعلاج ب ليفوثت 
ودون    4.5[. أما الأطفال غت  العرضيي   ولديهم ارتفاع ف 

الحر، هنا من الممكن مراقبة وظائف الغدة الدرقية بشكل دوري مع إعادة تقييم مدى   T4 مع مستويات طبيعية من  مايكرو ليت   / 10
  كل مرة إن تطلب الأ 

 .]181,  177,  180مر ذلك [ الحاجة لتطبيق العلاج ف 
 

  والاختلاطات المصاحبة للداء الكلوي المزمن90206
يانن   علاج ارتفاع التوتر السرر

 
  والاختلاطات المصاحبة للداء الكلوي المزمن )القصور الكلوي المزمن( ومنها فقر الدم والحماض  ●

يان  نوض  بعلاج ارتفاع التوتر الش 
ا للمبادئ التوجيهية الحالية  وفرط نشاط جارات الدرق الاستقلان   

ً
 .(التوصية قوية  ,أ الدرجة)وذلك وفق

  
 :الدليل والأساس المنطف 

وتي   الكلوية  ويد هم عل درجة عالية من الخطورة للإصابة بأمراض   – الأطفال الذين يعانون من متلازمة فقد الت  المقاومة لأدوية الستت 
   [. وكما هو ال132،130القلب والأوعية الدموية ]

يان    أي طفل مصاب بالمرض الكلوي المزمن، يجب معالجة ارتفاع التوتر الش 
حال ف 

المئوي عند الأطفال الذين لا يعانون   75المئوي تبعا للعمر والجنس والقامة( بهدف الوصول إلى قيم من الضغط تقل عن  95)أكتر من  

 
142 Statins 
143 vitamin D-OH-25 
144 (T4) levothyroxine 
145 TSH 
146 free T4 
147 T4 



 
وتينية وأقل من  أما بالنسبة لما تبف  من الإختلاطات  . ]183, [م بيلة بروتينية المئوي عند الأطفال الذين لديه 50من البيلة الت 

 .]175, 133, 184المرتبطة بالداء الكلوي المزمن فيجب أن تعالج بموجب المبادئ التوجيهية الحالية [
 
 
 
ن الكلوية  .7  وتي    الكلى الأساسيةالمقاومة لأدوية  –التشخيص والوقاية والعلاج لانتكاسة متلازمة فقد البر

ن
ويد ف   الستب 

  

  الوقاية من الأنتكاسة107

 

ات شيرية أو نسيجية تسمح لنا عند بدء التظاهرات الشيرية للمرض بالتنبؤ عن إحتمال حدوث الأنتكاسة مستقبلا  ● لا تتوفر مؤش 

وتي   الكلوية  ويد )المقاومة لأدوية  – بمتلازمة فقد الت   .الدرجة غت  مصنفة(الستت 

  الدل
 :يل والأساس المنطف 

  تخفيض جرعات الأدوية أو إيقافها بعد وصول المريض إلى حالة الهجوع 
 
.  ]53,  71[من غت  المعروف إلى أي مدى يجب أن نذهب ف

ة   70تحدث الأنتكاسة عند نسبة قد تصل إلى  ٪ من المرض  الذين يستجيبون للمعالجة بمثبطات الكالسينورين وذلك بعد إيقافها بفت 

اوح من  شهر. نوض  بمواصلة العلاج المثبط للمناعة باستخدام مثبطات الكالسينورين أو مايكوفينولات موفتيل بعد   12إلى  6تت 

ة لاتق قد ينجح التخفيض التدريج   ل  مثبطات الكالسينورين أو مايكوفينولات موفتيل  . ]57,  6[ل عن سنة واحدة تحقيق الهجوع بفت 

  منع حدوث النكس المبكر ] 
 من الإيقاف المفاح   ف 

ً
 .]50بدلا

  

  علاج الانتكاسة  207

 

  الانتكاسة أثناء المعالجة بمثبطات الكالسينورين 

ام بمراقبة ● اكت   المتبقيةنوض  بالالت  
    148المستويات المصلية لمثبطات الكالسينورين من خلال معايرة الت 

من مثبطات الكالسينورين ف 

  الجدول  
ا لجدول المراقبة الموضح ف 

ً
 ( ، التوصية معتدلةج  الدرجة)  2المصل بحيث تكون ضمن الحدود المستهدفة وفق

ولون عن طريق الفم بجرعة  ● يدنت   ح إعطاء الت 
ة لاتتجاوز أربعة أسابيع ثم البدء   2غ/ ممل 60نقت  يوميًا حب  تحقيق الهجوع أو لفت 

  حال تحقيق الهجوع
 .(، التوصية ضعيفة ج الدرجة)   بخفض الجرعة تدريجيا ف 

وتي   ا ●   حالة عدم الاستجابة أو الانتكاسة المتكرر أو ظهور آآثار جانبية للأدوية، نوض  باتباع بروتوكول متلازمة فقد الت 
  –لكلوية ف 

ويد ومثبطات الكالسينورين  .( )الدرجة غت  مصنفة(3.1)أنظر  149  المقاومة لأدوية الستت 

 الانتكاسة بعد سحب العلاج المثبط للمناعة 

ولون عن طريق الفم بجرعة  ● يدنت   ح إعطاء الت 
ة لاتتجاوز أربعة أسابيع ثم البدء   2ملغ/ م 60نقت  يوميًا حب  تحقيق الهجوع أو لفت 

ح إعادة تطبيق نفس الدواء المثبط للمناعة الذي كان  بخفض ا    حال تحقيق الهجوع. وكخطة بديلة لما تقدم، نقت 
لجرعة تدريجيا ف 

 .(، التوصية ضعيفة د الدرجة)    قادرا عل منع حدوث االأنتكاسة

  غضون  ●
  لاتحدث فيها استجابة كاملة ف 

  الحالات الب 
ظهور الآثار الجانبية للأدوية ، نوض     أسابيع، أو الانتكاسات المتكررة أو  4ف 

وتي   الكلوية  ويد ومثبطات الكالسينورين )أنظر  – باتباع بروتوكول  متلازمة فقد الت   .( )الدرجة غت  مصنفة(3.1المقاومة لأدوية الستت 

 

  ا●
 :لدليل والأساس المنطق 

 

وتي   الكلوية  وئيدات المقاومة لأدوية  –انتكاسة متلازمة فقد الت  ويد ودور الستت   الستت 

وتي   الكلوية    إحداث الهجوع بعد الانتكاسة بمتلازمة فقد الت 
ولون ف  يدنت   المقاومة   – أظهرت العديد من الدراسات فعالية المعالجة بالت 

ويد بجرعة    ثم التحول إلى نظام يوم بعد يوم )أي جرعة واحدة  .  ]53,  52[ملغ/كغ/ يوم   2لأدوية الستت 

ولون( متبوعًا بالتخفيض التدريج   حب  إيقاف الدواء مع نهاية الشهر السادس [  د يوميوم بع  يدنت   ]. الميثيل  186, 185من الت 

ولون   إحداث الهجوع عند المرض  الناكسي   [  بريدنت  
]. كما أن استئناف تطبيق الأدوية  187, 71,  74بالطريق الوريدي هو أيضا فعال ف 

ون و    كانت فعالة عند مرض  معيني   هو أيضا أمر معقول ويمكن تطبيقهالأخرى من غت  الكورتت  
 .الب 

 
148 trough levels 
149 refractory SRNS protocol 



 
ة من القصور الكلوي المزمن .8  . تدبت  الأطفال المصابي   بالمرحلة الأخت 

  

 

 مرضن الديلزة أو الغسيل الكلوي  8.1  

 

  المرض  الذين مايزال لديهم وظيفة كلوية متبقية وذلك من  ●
 
وتي   قبل إجراء زرع الكلية ف نوض  بقياس كمية الإطراح البولى  من الت 

 ( ، التوصية قوية أ  الدرجة)  الزراعة دقيق بعد أجل تسهيل مراقبة إنتكاسة مرضهم الأصل  بشكل 

،  أ  الدرجة ) الزرع مع أشة الطفل كجزء من الخطة العلاجية بالبدائل الكلوية نوض  بمناقشة الخطر المتوقع لحدوث النكس بعد ●

 ( التوصية قوية 

وتي   الكلوي من وذمات وبيلة بروتينية غزيرة رغم بلوغ المريض المرحلة  ●   حال تمت عملية زرع الكلية قبل تراجع الحالةفقد الت 
 
ف

  إجراء
 
ح التفكت  ف

ة من الفشل الكلوي فإننا نقت  ،   د الدرجة)  الإستئصال الجراح  أو الطب   للكليتي   الأصليتي   قبل إجراء الزراعة الأخت 

 ( التوصية ضعيفة

 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

وتي   الكلوي وذلك من أجل تقليل خطر حدوث الصمات    لحالة يتطلب التحضت  المثالى  لعملية زرع الكلية تراجع وزوال  فقد الت 

وتي    )الإنتكاسة(  إلى تحسي   دقة وسائل مراقبة النكس الوريدية الخثارية إضافة  اجع حالة فقد الت 
  حال لم تت 

بعد زرع الكلية. أما ف 

  بول 
وتي   المطروح ف  ساعة بعد بدء جلسات الديلزة وقبل الزراعة,   24الكلوي بالشكل المناسب وذلك بالاستناد إلى كمية البيلة الت 

ح الأخذ بعي   الإعتبار إمك
انية إجراء استئصال الكليتي   الأصليتي   جراحيا أو طبيا قبل الزراعة من أجل وضع حد لضياع  فإننا نقت 

. إلا أنه من الحكمة بمكان أن نجري عل الدوام موازنة بي   الفوائد المتوخاة هذا الإستئصال من جهة ووفوائد الوظيفة الكلوية وتي     الت 

  حال لم يتم استئصال الكليتي   من جه
ا من غسيل الكلالمتبقية ف   .ة أخرى ومن أهمها وجود صادر بولى  يوم  والذي يسهل كثت 

  الزرع   208
 اختيار متلق 

وتي     ●   قبل الزرع وذلك بهدف التنبؤ مسبقا بخطر النكس عند مرض  متلازمة فقد الت 
  أو الجيب 

نوض  بإجراء الاختبار الورانر

ويد –الكلوية   ( التوصية معتدلة ،  ب الدرجة) المقاومة لأدوية الستت 

ة من الفشل الكلوي المزمن الناتج عن متلازمة فقد   ● نوض  بإجراء عملية زرع الكلية للأطفال الذين يعانون من المرحلة الأخت 

وتي   الكلوية   وتي   الكلوي المقاوم أكان وراثيا أم غت  وراثيا  –الت  ويد بغض النظر عن سبب فقد الت   ,بالدرجة) المقاومة لأدوية الستت 

 ( التوصية معتدلة

  سوابقه فشل زرع أول كان قد أجري له نتيجة لأنتكاسة   ●
عندما يتعلق الأمر بالتخطيط لإعادة زرع الكلية عند مريض ف 

وتي   الكلوية  ح مناقشة مخاطر وفوائد عملية الزرع المتكرر داخل فريق الزرع   – متلازمة فقد الت  ويد فإننا نقت  المقاومة لأدوية الستت 

 ( ، التوصية قويةأ  الدرجة) المريض أيضا وأشته وذلك كجزء اساش  من التخطيط لعملية الزراعة المتكررةومع 

 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

وتي   الكلوية  افق مع إنتكاسة  متلازمة فقد الت 
  تبي   أنها تت 

: الأشكال غت    –العوامل الب  ويد بعد زرع الكلية ه  المقاومة لأدوية الستت 

وتي   الكلوية الورا  ويد مقابل الأشكال الوراثية وحيدة المورثة  –ثية من متلازمة فقد الت  ٪  24)معدل نكس  150  المقاومة لأدوية الستت 

  دراسة برازيلية ]0مقابل  
  دراسة أوروبية7٪ مقابل 50[ و 188٪ ف 

ون منذ البدء مقابل  [101] ٪ ف  (؛ التعنيد عل المعالجة بالكورتت  

ة من   الوقت  [189] ; (CI: 6.6–135.9 %95فاصل الثقة   :OR ,  30 عدل الخطر م ) الإستجابة عليه  اللازم للوصول إلى المرحلة الأخت 

 (CI: 1.53–89.1 %95فاصل الثقة =  :OR 11,7ر الخطمعدل ) شهر  48شهر مقابل أكتر من   48الفشل الكلوي المزمن أقل من 

 . [190]  (CI: 1.45–1.76 %95فاصل الثقة   :OR ,16 معدل الخطر) % عند إجراء خزعة الكلية55أقل من   ب   ونسبة التصلب الكبي 

وتي   الكلوية  ويد بعد عملية زرع كلية سابق لديهم   –الأطفال الذين لديهم سوابق إنتكاسة بمتلازمة فقد الت  المقاومة لأدوية الستت 

  عملية الزرع اللا 
   188٪ ]80حقة بنسبة احتمال نكس المرض مجددا ف 

  الأدب الطب   من حدوث هجوع تام أو جزن 
[. ذكرت حالات ف 

 
150 Monogenic forms 



 
وتي   الكلوي  بعد زرع الكلية مع بقاء وظيفة ال8% و  63عند   لمدة  كلية المزروعة % من المرض  الذين تعرضوا لأنتكاسة متلازمة فقد الت 

  
 
 ]192-191 ,[ % من الحالات50عش  سنوات بعد الزراعة ف

 

 

ن بالكلية ا 308 عي   ختيار المتبر

 

  حال توفرها كجزء من التقييم الذي يجب أن يجرى  ●
 
عون المحتملون من الأحياء الأقارب لإختبارات وراثية ف نوض  بأن يخضع المتت 

وتي   الكلوية    مسؤول عن متلازمة فقد الت 
ويد – لهم ويتضمن البحث عن خلل ورانر التوصية  ، ( ھ) الدرجة , المقاومة لأدوية الستت 

 . قوية

ع محتمل لديه متغت  ●   مورثة سائد 151  نوض  بأن يتم استبعاد أي متت 
 
  أو يحتمل أن يكون مرضيا ف

سواء كان لديه أعراض أو  152ة  مرض 

 . التوصية قوية ,، (ھ) الدرجة) لم يكن 

ع محتمل رغم أنه حامل متخالف اللواقح●   إمكانية قبول متت 
 
  متنج  153  يمكن النظر ف

وتي   الكلوية لمتغت  ورانر   – متلازمة فقد الت 

ويد    ,  بعد إجراء استشارة وراثية 154  المقاومة لأدوية الستت 
 
ات المرضية ف   (COL4A4 و   COL4A3و   COL4A5باستثناء حملة المتغت 

 .، التوصية ضعيفة ج))الدرجة

ع الحامل لمتغت  مجهول الأ●   إمكانية القبول بالمتت 
  بعد خضوعه لتقييم واستشارات مكثفة عندما  يمكن النظر ف 

همية وغت  العرض 

عي   آخرين لاتتوفر    خيارات أخرى من متت 
 .، التوصية ضعيفة،  ( ج) الدرجة, للمتلف 

●   
عي   المحتملي   نوض  بأن تؤخذ بعي   الإعتبار مدى الخطورة المتوقعة للنكس والفشل المبكر ف    إمكانية قبول المتت 

عند النظر ف 

 .التوصية قوية، (أ) الدرجةكل الزارعة وظيفة ال

 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

عي   ومراجعة دقيقة لنمط توارث     سياق أمراض الكلية الوراثية إلى عملية تقييم مفصلة للمتت 
ع الأحياء بالكلية ف  يجب أن يخضع تت 

  الوقت الذي لاتعتت  فيه القصة العائلية الإيجابية لمرض  ]194, 193المرض الكلوي إضافة إلى الاستشارات والاختبارات الوراثية [
. وف 

  نمط توارثه جسم  متنج  
ع الأحياء بالكلية، إلا أن بيانات المتابعة طويلة الأمد المتعلقة بذلك   (AR )كلوي ورانر مضاد استطباب لتت 

وتي   الكلو 193ه  غت  متوفرة ]   تتبع فيها بمتلازمة فقد الت 
  الحالات الب 

ويد نمطا وراثيا من النوع   – ية [. ف  المقاومة لأدوية الستت 

  الحال الذي لم نتأكد  (AD )الجسم  السائد
  فيها أفراد مصابون. أما ف 

ع الأحياء الأقارب من جانب العائلة الب  ، فإنه لا يُنصح هنا بتت 

  من أمراض وراثية وما إذا كان هذا المرض يم 
ع المحتمل يعان     فيه ما إذا كان المتت 

كن أن يسبب قصور كلوي مزمن، هنا يمكن أن نمصى 

ع ك  يكون عل دراية وعلم مسبق إذا ما ظهرت عليه ملامح   ع بمخاطر التت  ع ولكن فقط بعد إبلاغ المرشح للتت  قدما بتحضت  هذا المتت 

  وقت لاحق من حياته [
 .]194,  193المرض ف 

  يثبت أنهن حاملات ل 
  الأمهات والأخوات اللوان 

    COL4A5طفراتيجب ثب 
ع بالكلية وذلك لأنه من   X   155عل الصبع  عن التت 

ة من الفشل الكلوي ] [. ذات النصيحة يجب أن نعطيها  195المعروف أنه قد يتطور لديهن القصور الكلوي وصولا حب  المرحلة الأخت 

عي   الذين لديهم عيوب    أيضا للمتت 
علاوة عل ذلك، يمكن لبعض     COL4A3  0و   COL4A4 مرضية أخرى متخالفة اللواقح ف 

ات مثل    R229Q المتغت 
عون الحاملي   لطفرات  أن تعدل من المخاطر الب    تعتت  ذات   NPHS2 يتعرض لها المتت 

متخالفة اللواقح، والب 

ع ]  عي   من خلال تقييم197،  196صفات سلبية مسيطرة قد تشكل خطرا نظريا عل المتت  البيلة   [. وعندما يتعلق الأمر بتقييم المتت 

وتي   الكلوية    سياق النمط العائل  بمتلازمة فقد الت 
وتينية والبيلة الدموية لديهم ف  ويد هنا لا بد من تفست    –الت  المقاومة لأدوية الستت 

ع المحتم    حال جاءت نتيجة الدراسة الوراثية للمتت 
ل  نتائج هذه الإختبارات مع مراعاة خاصة لهذا الإطار العائل  من المرض. وف 

ة كاملة ع ولكن فقط بعد الحصول عل موافقة مستنت    عملية التت 
  قدما ف 

 .طبيعية رغم وجود قصة عائلية إيجابية، هنا يجب المصى 

 

ع الح  لزرع الكلية على ضوء مخاطر النكس  408    قبول المتبر

 
151 variant 
152 dominant gene 
153 heterozygous carrier 
154 recessive SRNS genetic variant 
155 Hemizygous carriers 



 
 

عي   الأحياء أو المتوفي   لصالح المرض  الذين لديهم ● وتي   الكلوية  يتم تشجيع المتت  ويد غت    –متلازمة فقد الت  المقاومة لأدوية الستت 

ون من أجل زرع الكلية الأول لهم  ( ، التوصية معتدلةب  الدرجة) الوراثية ويحصر 

  
 :الدليل والأساس المنطف 

عي   م  الكلية المزروعة لوحظت نسب متماثلة من النكس عند المرض  الذين تلقوا  عي   أحياء أو من متت  % مقابل  50-10توفي   )من متت 

عي   أحياء تعرضت إلى نكس التصلب     الكلية المزروعة وظيفيا كانت أطول عند متلقي    كل المزروعة %(، لكن مدة بقاء ال3-45 من متت 

عي   متوفي     الكلية المزروعة بالمقارنة مع متلقي   156  القطع  البؤري  ب   الكبي   .]200  –  198[من متت 

 

 إجراء زرع الكلية للمرضن الذين سبق لهم وتعرضوا للأنتكاسة بعد زرع سابق الإمتناع عن   508

 

ع من الأحياء الأقارب للمتلقيي   الذين لديهم سوابق إنتكاسةالمرض الأصل  خلال زرعهم الأول● ،  ب الدرجة) نوض  بعدم تشجيع التت 

 ( التوصية معتدلة

  دماغيا إلى مت●
 
  حالات معينة يمكن تقديم كلية متوف

 
  محتمل لديه سوابق ضياع وظيفة ف

متلازمة  نتيجة لنكس  الكلية المزروعةلف 

وتي   الكلوية    الإستمرار بغسيل الكل أو الذين    فقد الت 
 
ومن الأمثلة عليها بشكل خاص المرض  الذين يواجهون صعوبات حقيقية ف

ة أو ضعف النمو  التوصية   ,ج الدرجة ) و/أو نوعية الحياة المنخفضة  لديهم مضاعفات مهددة للحياة مرتبطة بالديلزة أو انتانات خطت 

 ( ضعيفة

 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

  أن تتأخر عملية الزرع عند  
وتي   الكلوية المقاومة لأدوية  لا ينبع  ون وذلك لأن تأخت  الزرع لا يقلل من   مرض  متلازمة فقد الت  الكورتت  

  . ]204- 200[خطر النكس 
  أي زرع لاحق هو بحدود   الكلية المزروعة إن حدوث النكس ف 

  أن خطر النكس ف 
%  80- 60الأول يعب 

اتيجيات المستخدمة204،203،199]   تدبت  النكس  [. الاست 
تطبيق   ,CNI مثل تطبيق جرعات عالية من مثبطات الكالسينورين;ف 

ولون  ,  200[٪ من الحالات 60تؤدي إلى إحداث الهجوع عند حوالى    (وريديا، ريتوكسيماب ؛ والعلاجات خارج الجسم الميثيل بريدنت  

وعل الرغم من أن عددا قليلا من التقارير قد خلص إلى أن التشخيص المبكر للنكس وعلاجه بشكل هجوم  قد يؤدي إلى  . ]206,  205

  ا نتائج  
  لم تتعرض للنكس الكلية المزروعة مماثلة لتلك الموجودة ف 

  تعرضت   الكلية المزروعة  إلا أن مستقبل . ]208,  207[الب 
الب 

ولهذه الأسباب فإننا  .  ]2014, 209[للنكس عادة ما يكون سيئا عند المرض  الذين لم يبدوا أي استجابة للمداخلات العلاجية المختلفة 

عي   أحياء عندما يتعلق الأمر بمتلقي   لديهم سوابق لا نشجع عل تكرار   وتي   الكلوية  زرع الكلية من متت  انتكاسة متلازمة فقد الت 

ون     بدل البقاء عل غسيل الكلية فهو أمر يعتت  مناسبا من الناحية الأخلاقية المقاومة لأدوية الكورتت  
ع متوف   .أما الزراعة من متت 
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اتيجيات معينة للتداخل من أجل منع حدوث النكس عند الأطفال الذين يخضعون لأول عملية زرع  ● لا توجد أدلة كافية للتوصية باست 

 .كلية )الدرجة غت  مصنفة(

  لفصل البلازما أو الإدمصاص ●
ح الاستخدام الوقان    ا   الدمأو فصل شحوم  المناع  نقت 

ة ما حول  إضافة إلى الريتوكسيماب ف  لفت 

وتي    المزروعة بسببالكلية الجراحة عند الأطفال الذين لديهم سوابق فقدان وظيفة    إنتكاسة متلازمة فقد الت 
عملية زرع    الكلوية ف 

 (، التوصية ضعيفة ج الدرجة( سابقة

 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

وتي   الكلوي المقاوم     تقليل احتمال حدوث النكس عند مرض  متلازمة فقد الت 
اتيجيات وقائية أثبتت جدواها ف  إلى الآن، لا توجد است 

وتي   الكلوي   ون عند خضوعهم لأول عملية زرع كلية. أما الأطفال الذين لديهم قصة سابقة لنكس متلازمة فقد الت  لأدوية الكورتت  

ة تضمنت ثمانية مرض   المقاوم لأدوية ال ون خلال سنة واحدة من زرع سابق فقد بينت تقارير حالات شيرية وسلسلة صغت  كورتت  

 
156 recurrent FSGS 



 
ون. تشم وتي   الكلوية  البدئية غت  الوراثية المقاومة لأدوية الكورتت     منع نكس المتلازمة فقد الت 

 
اتيجيات الوقائية ف ل هذه  فعالية الاست 

اتيجيات فصل البلازما ال ع ح   الإست    ثلاث مرات أسبوعيًا لمدة أسبوعي   عل أن يتم البدء بها قبل الزرع بأسبوع إذا كان المتت 
وقان 

  بحيث يكون يبلغ حجم التبادلات  
 
ع متوف   حال كان المتت 

 
من حجم البلاسما إضافة إلى تطبيق    1.5قريب أو بيوم واحد ف

ة بعد الزرع م   اليوم السابع بعد زرع الكليةالريتوكسيماب خلال العمل الجراح  أو مباش 
 
    ع أو بدون جرعة ثانية منه ف

 
)كما هو محدد ف

 .]217- 215, 93[ 1الجدول 
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  البول  ●
 
وتي   عل الكرياتيني   ف نوض  بمراقبة النكس اعتبارا من اليوم الذي يجرى فيه زرع الكلية وذلك من خلال مراقبة نسبة الت 

ة الإستشفاء الأولى  من أجل الزرع ثم تستمر المراقبة بشكل دوري )عل سبيل المثال أسبوعيا لمدة  وبشكل يو 
أسابيع،   4م  طيلة فت 

 .(، التوصية معتدلة ج الدرجة) شهريا لمدة عام واحد, وبعد ذلك كل أربعة أشهر 

  حال كان لدى المريض انقطاع بول قبل إجراء الزرع ثم تطور لديه بعد الزرع●
 
وتي   عل   ف بيلة بروتينية بحيث بلغت نسبة الت 

  البول ≤ 
 
ا عل النكس المبكر أو الإنتان أو تشاخيص  1ملغ/ ملل  مول )  100الكرياتيني   ف ح أن ذلك قد يكون مؤش  ملغ/ ملغ( فإننا نقت 

 ( ، التوصية ضعيفة ج  الدرجة) أخرى وبالتالى  فهو يتطلب الدراسة والتقييم لمعرفة السبب

  حال  ●
  البول بعد زرع  ف 

وتي   عل الكرياتيني   ف  كان لدى المريض بيلة بروتينية واضحة منذ قبل إجراء الزرع ثم ارتفعت لديه نسبة الت 

ا عل النكس المبكر أو الإنتان أو تشاخيص أخرى  1ملغ/ ملل  مول )  100الكلية إلى ≤   ح أن ذلك قد يكون مؤش  ملغ/ ملغ( فإننا نقت 

 .(، التوصية ضعيفة  ج  الدرجة) لدراسة والتقييم لمعرفة السببوبالتالى  فهو يتطلب ا 

  حال حدوث بعض الإختلاطات المبكرة بعد زرع الكلية كالنخر الأنبون   الحاد ●
   الكلية المزروعة  أو غياب/اضطراب وظيفة ا 151ف 

ح أن يتم النظر إليها عل أنها قد تكون أول علامات النكس   ( ، التوصية ضعيفة ج الدرجة) فإننا نقت 

وتي   الكلوي كما هو  ● ح أن خزعة الكلية المزروعة ليست أمرا متطلبا إجراءه من أجل تشخيص الانتكاسة الشيعة ل فقدان الت  نقت 

  الجدول 
ورية و   1محدد ف     ، إلا أن الخزعة تصبح ض 

  التشخيص التفريف 
ننصح بها من أجل استبعاد الأسباب الأخرى المحتملة ف 

ة    حالة الانتكاسة الذي يحدث بعد فت 
  سياق تأخر وظيفة  48عندما نكون بصدد بيلة بروتينية تحت نفروزية أو ف 

الكلية  ساعة أو ف 

 ( ، التوصية معتدلةب  الدرجة )   المزروعة 

  سياق النكس المتأخر لمتلازمة ●
  البداية تقييم الحالة   ف 

ح أن يتم ف  ة لاتقل عن ثلاث أشهر(, نقت  وتي   الكلوية  )بعد الزرع بفت  فقد الت 

  المعالجة المثبطة للمناعة بحيث يتضمن هذا  
بهدف الوصول للتشخيص أولا وذلك قبل اتخاذ القرار بإجراء تعديلات محتملة ف 

ع تبارات مصلية بحثا عن الأضداد الخاصة  التقييم الإجراءات التشخيصية لتقييم الإنتان, اخ    . بالمتت 
يحية المرضية الب  والدراسة التش 

  
ون   .(، التوصية معتدلة ب  الدرجة) تتضمن تقييم الخزعة بالمجهر الألكت 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

  غضون 
  وقت مبكر جدا وقد يحدث ذلك ف 

ستدل عل حصول النكس من  ساعة من زرع الكلية وي  24قد تنكس المتلازمة الكلوية ف 

وتي   عل الكرياتيني   بالبول ≤  وتينية عندما تبلغ نسبة الت     1ملغ/ ملل  مول ) 100خلال كمية البيلة الت 
ملغ/ ملغ( عند مريض كان ف 

  اعتبار النخر الأنبون   الحاد المبكر أو غياب/اضطراب وظيفة 1حالة انقطاع بول قبل زرع الكلية )الجدول 
   ية المزروعة الكل(. ينبع 

  الكلية المزروعة [
القطع    ب   الكبي]. يمكن الاستدلال عل تشخيص نكس التصلب 2019,  2018كأول علامة عل حدوث النكس ف 

   
يحية المرضية الأخرى, وحب  ف    تبدي انمحاء النوان   القدمية بشكل منتش  مع غياب الموجودات التش 

  خزعة الكلية الب 
البؤري ف 

ف التصلب  ب   الكبي  التندب ا غياب    تبدأ خلسة فه  تتطلب   ب   الكبي الذي يعرِّ
وتينية المتأخرة الظهور أو الب  القطع  البؤري. أما البيلة الت 

  ذلك اعتلال الأوعية الدقيقة  
  التشخيص التفريق بما ف 

  تندرج ف 
إجراء خزعة كلية من أجل استبعاد عدد من الحالات الأخرى الب 

  ب   كبي للكلية المزروعة عل اعتبار أن كليهما قد يؤدي إلى تصلب    ب   كبي والرفض المتواسط بالأضداد مع اعتلال   153دالخثاري المستج

 .)222-220,  191قطع  بؤري ثانوي ) 
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  أقرب وقت بعد وضع متلازمة فقد البروتين الكلوي  انتكاسة نوض  بتطبيق العلاج الخاص ب●
 
، التوصية  ،  ( ھ) الدرجة التشخيصف

 .قوية

ولون و/ أو فصل البلاسما )أو  ● ح تطبيق جرعات أكت  من مثبطات الكالسينورين إضافة إلى أشواط وريدية من الميثيل بريدنت  
نقت 

( مع أو بدون ريتوكسيماب    الإمتصاص  .(، التوصية ضعيفة ج لدرجة) المناع 

ح البدء بمثبطات جهاز ● الريني   أنجيوتنسي   عندما لا يتم التمكن من تحقيق الهجوع التام بعد التطبيق المتكرر للمعالجة الخاصة  نقت 

  . التوصية ضعيفة، ( ج) الدرجة  بالنكس

 

  
 :الدليل والأساس المنطق 

 

  ذلك الجرعة العالية من مثبطات الكالسينورين وال
 
  تدبت  الداء الناكس بما ف

 
اتيجيات المستخدمة ف ولون وريديا  الاست  ميثيل بريدنت  

  إحداث الهجوع عند حوالى  
 
% من حالات نكس الداء عل  60والريتوكسيماب إضافة إلى التنقية الدموية خارج الجسم قد تنجح ف

ح إعطاء المرض  الذين عولجوا بالريتوكسيماب جرعة ثانية منه تعادل  .  ]223, 198[الكلية المزروعة    حال عدم   2ملغ/ م  375نقت 
 
ف

وتينيةت       حقيق نضوب كامل بالخلايا البائية و/ أو نكس البيلة الت 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 
 
 
 
 

 الأشكال  
 

لأكاديمية الأمريكية لطب الأطفال. مستنسخة بإذن كما تستخدمها حاليا اتصنيف الأدلة وتحديد قوة التوصيات  الطريقة المتبعة في  :  1الشكل  

 . [15] نهام

م تصنيف المرضى تبعا لمدى استجابتهم  . يت بمتلازمة فقد البروتين الكلوي الأطفال المصابين مخطط بياني يوضح كيفية تدبير  : 2الشكل  

. بالنسبة للمرضى الذين لايبدون استجابة كاملة بعد هذه المعالجة  أسابيع 4لمدة  عن طريق الفم  (PDN)على المعالجة بالبريدنيزولون 

ميثيل  دون أشواط الدنيزولون عن طريق الفم مع أو ب ي لمزيد من البر حتمال استجابتهمحيث يتم التحقق من ا ة التأكيديدخلون في فتر

أو حاصرات مستقبلات  (  (ACEiمع مثبطات إنزيم تحويل الأنجيوتنسين مشاركةبال( بالطريق الوريدي  (MPDNنبريدنيزولو

متلازمة فقد  المرضى الذين يعانون من  . تشريحي المرضيالتقييم الوراثي والات ( بالتزامن مع البدء بإجراء (ARBsالأنجيوتنسين

يكونوا   لنأوغير وراثية المنشأ أي عندما تكون الدراسة الوراثية عندهم طبيعية  يومينالكورتيزون البروتين الكلوي المقاوم لأدوية 

الذين ثبت لديهم وجود عيوب وراثية أحادية الجينات فلا يجب علاجهم  مرشحين للمعالجة بالمزيد من مثبطات المناعة، في حين أن أولئك 

بمزيد من مثبطات المناعة )المزيد من التفاصيل موجودة في النص(. في البلدان منخفضة الموارد حيث لا يتوفر التقييم الوراثي و/أو  

دام مثبطات الكالسينورين. وفي حال عدم توفر مثبطات  التشريحي المرضي، عندها يمكن البدء على الفور بالعلاج المثبط للمناعة باستخ

  .الكالسينورين يمكن هنا البدء بالعلاج الوريدي أو الفموي لعقار السيكلوفوسفاميد

أسابيع,   4لمدة  بعد يوم يوم  2ملغ/ م  40نقترح السحب التدريجي للبريدنيزولون بعد البدء بمثبطات الكالسينورين على النحو التالي:  = *

أسابيع، والتوقف بعد   8لمدة   يوم بعد يوم 2ملغ/ م  10أسابيع،  4لمدة   يوم بعد يوم  2ملغ/ م 20أسابيع،  4لمدة   يوم بعد يوم  2ملغ/ م  30

ذلك؛ ** = يمكن الاستمرار بالمعالجة بمثبطات الكالسينورين في حال الهجوع الجزئي؛ *** = في حال عدم حدوث الاستجابة الكاملة في  

متلازمة فقد البروتين الكلوي المقاوم  ع، أو النكس المتكرر أو ظهور الآثار الجانبية للأدوية، نوصي باتباع بروتوكول أسابي  4غضون 

 .الكورتيزون ومثبطات الكالسينورينلأدوية 

SRNS: متلازمة فقد البروتين الكلوية المقاومة ل أدوية الستيرويد. ACEi: مثبطات الأنزيم المحول للأنجيوتنسين؛ ARB:   حاصرات مستقبلات

  الأنجيوتنسين؛

DN .بريدنيزولون :IV عن طريق الوريد؛ :CNI مثبطات الكالسينيورين؛ :MMF ميكوفينولات موفيتيل : 

  



 
 
 

 الجداول 
 الأطفال عند الكلوية بالمُتلازمة تتعلق تعاريف :١ جدول

 

  

 التعريف  المُصطلح

  على بول عينة أو الأول الصباح بول في (مجم / مجم 2) مليمول / مجم 200 ≤ الكرياتينين /البول بروتين نسبة   الكلوي  النطاق بروتينية

 .البول قياس شريط  بواسطة +4  أو+ 3  تساوي  التي.  يوم / 2 م / مجم 1000 ≤ ساعة 24 مدار

 يتوفر لا عندما الإنتفاخ أو (لتر / جم 30> الدم ألبومين مستوى) الدم ألبومين نقص وإما الكلوي المدى بروتينية الكلوية  المُتلازمة
  .الدم  في الألبومين مستوى

  للكورتيزون المُستجيبة متلازمة فقد البروتين
SSNS)  ) 

 / 2 م / مجم  )60 قياسية بجرعة بريدنيزولون أو بريدنيزون العلاج ب من أسابيع ٤ غضون في كامل شِفاء
 .(يوم / مجم 60 أقصى  بحد ، يوم  / كجم  / مجم 2 أو يوم

وتي    مُتلازمة  للكورتيزون المقاومة ةالكلوي  فقد البر

(SRNS) 

   علاج استخدام من أسابيع 4 غضون في كامل شِفاء وجود عدم
 .قياسية بجرعة بريدنيزولون 

 الفم طريق عن بريدنيزولون استجابة من التحقق خلالها يتم بريدنيزولون بدء  من أسابيع 6و 4   بين الزمنية الفترة التأكيد  فترة
-انجيوتينشين-رينين-نظام) RAAS علاج الى  بالإضافة الوريد في بريدنيزولون ميثايل جرعات إعطاء أو / و
 كامل شِفاء يحقق  الذي المريض تعريف  يتم .أسابيع 4   في فقط جزئي شِفاء يحققون الذين المرضى (لديستيرونا

 أنه من الرغم على أسابيع 6  في كامل شِفاء يحقق لا الذي المريض تعريف يتم .متأخر كمستجيب أسابيع 6  في
  .للكورتيزون المُقاومة الكلوية المُتلازمة  أنه على أسابيع 4   في جزئي شِفاء حقق

  ملجم 20 ≥ة (    ساع 24 مدار  على بول عينة أو صباحي  بول أول إلى  استنادًا) الكرياتينين /البول بروتين نسبة  كامل شفاء

 .أكثر أو متتالية أيام ثلاث في أو البولي القياس شريط في سالب أو (ملجم / ملجم0.2) مليمول /

  ولكن 200 < (ساعة 20 مدار  على بول عينة أو صباحي  بول أول إلى  استنادًا) الكرياتينين /البول بروتين نسبة جزئي  شِفاء

 لتر / جم   ≤ 30م   الد  متاحًا ، ألبومين كان و، إذا مليمول،  / ملغم 200 من أقل

  يتم وبالتالي البول قياس شريط بواسطة شائع  بشكل الأطفال في الإنتكاس تقييم يتم .الكلوي  النطاق بروتينية عودة   الإنتكاس

  مليمول / مجم 200 ≤ الكرياتينين /البول بروتين نسبة متتالية، أو أيام  3 في  ≤   +3  المقياس كان إذا تعريفه

  أو جزئي شفاء السابق في حقق طفل في الإنتفاخ ظهور بدون أو الأول، مع الصباح بول عينة في((مجم / مجم2) 
 .كامل

وتي    مُتلازمة  للكورتيزون المقاومة  الكلويةفقد البر
   الكالسينيورين مُثبطاتو

   او كامل شفاء وجود عدم
  أو / و  كافية بجرعات الكالسينيورين  مُثبطات باستخدام العلاج من أشهر  ٦بعد  جزئ 

 .مناسبة مستويات

 للكورتيزون المقاومة الكلويةفقد البروتين  مُتلازمة
   المُتعددة والأدوية

  قياسية بجرعات الكورتيزون غير آخران علاجان إستخدام مع العلاج من شهرًا 12 بعد كامل شفاء وجود عدم
 .(النص انظر)

 للكورتيوزن  مقاومة لاحقة  بانتكاسات يصابون ثم الأولية المرحلة في  للكورتيزون يستجيبون الذين الأطفال الثانوية  الكورتيوزن مُقاومة

 ) المُتكررة الكلويةفقد البروتين  مُتلازمة
 الكلية  زراعة بعد (المُنتكسة

  الكلية زراعته بعد الكلوي النطاق  بروتينية بإنتكاسة يصُاب للكورتيزون المُقاومة الكلوية المُتلازمه من يعاني طفل
  هذا  في النظر يجب .الكلية خزعة في podocyte القدم عملية في غياب أو / و واضحة أسباب غياب في

 / مجم 100≤ الكرياتينين/البول بروتين نسبة) مستمر بشكل البول في بروتين وجود حالة في أيضًا التشخيص

 /البول  بروتين نسبة في زيادة البول، أو وجود عدم من يعُاني كان مريض في( مجم / مجم1)  مليمول

 كبير بشكل البول في بروتين وجود من يعاني  مريض في ( مجم / مجم1) مليمول / مجم  ≤ 100  الكرياتينين

 .أخرى واضحة أسباب غياب في الزراعة وقت في



 

 المُتابعة والمراقبة
الفحوصات 

 الأولية 
 الفحوصات 

 

 شهور  ٣كل 

  

 

 الاقتضاءحسب 

 

 الاقتضاءحسب 

 

✓ 

 

 

✓ 

 

✓ 

 للمريض  الطبر   التاري    خ

   بما -
يط تقييمات نتائج ذلك ف     القياس شر

ل ف     والنشاط ،  المب  
 وعدم ،  والألم ،  الحمى ونوبات ،  البدئ 

   الراحة
ام ،  بالمدرسة والحضور ،  والإرهاق ،  والتورم ،  البطن ف   عند الشهرية والدورة ،  بالدواء والالب  

 .المُراهقات

 إلتهاب المكتسبة،  المناعة نقص المنجلية،  الخلايا مرض) ثانوية لأسباب الخطر عوامل عن البحث -

وسة ،  الملاريا الحمراء،  الذئبة ب،  الكبد  (19ب   القهقرية الفب 

   بالسل الإصابة من تحقق -
   البدء قبل الموبوءة المناطق ف 

 للمناعة المثبطة الأدوية تناول ف 

 

 شهور  ٣كل 

 

 شهور  ٣كل 

 شهور  ٣كل 

 الاقتضاءحسب 

 

✓ 

 

✓ 

✓ 

✓ 

   الفحص
 البدئ 

   بما السوائل حالة تقييم -
 الكزاز ،  (والجنب التاموري  والانصباب الاستسقاء مثل) التورم علامات ذلك ف 

 اللمفية  العقد اعتلال ، 

 والجلد  العيون مثل) الدواء )سمية-

 العظمى   الهيكل حالة -

ات-  الغامضة  التناسلية الأعضاء أو تشوه ملامح المثال سبيل على ،  الكلوية خارج مب  

 او حسب  ١٢كل 
ً
شهرا

 الاقتضاء

 فحص عصبر  كامل وتقييم موحد للحالة المعرفية ✓

  المرض  الذين تزيد أعمارهم عن  تانر، مرحلة  :حالة البلوغ ✓ شهرًا  ١٢كل 
 سنوات( 10حجم الخصية عند الأولاد )ف 

سنويًا مراقبة  أشهر؛ كل ثلاثة 

 ضغط الدم المتنقل على مدار

  المرض  الذين  24
ساعة ف 

يعانون من ارتفاع ضغط الدم ،  

ا
ً
  إذا كان ذلك ممكن

 ضغط الدم :العلامات الحيوية ✓

 النمو  مقاييس ✓ شهور شهريا عند الرضع 3كل 

 الوزن /الطول :النمو مخطط -

 .سنة 2> الرأس محيط -

 السنوية  الطول وشعة الجسم كتلة مؤشر  حساب -



 
 التطعيم حالة ✓ شهر أو حسب الاقتضاء12كل 

يا وخاصة ، وإكمال فحص لة السحائية والمكورات الرئوية المكورات - المغلفة البكتب  فية والب    الب  

   والحماق
 وجدت إن النطاف 

شهرًا او حسب  ١٢كل 

 الاقتضاء

 العائلة تاري    خ ✓

 الخارجية  و الكلوية المظاهر -

 القرابة  -

   

بشكل متكرر  ) شهور 3)كل 

 حب  الشفاء

✓ 

 مهم

 البول

   بول اول )عينةبول  عينة
 (  كرياتيني    /بروتي    :ساعة 24 بول أو الصباح ف 

  البول تحليل البول بما  ✓ شهرًا  12-6كل 
  ذلك الدم ف 

 ف 

وط    المنخفض  /نسبة الكالسيوم  :عينة بول مشر
، الوزن الجزيب   α1على سبيل المثال نسبة )الكرياتيني  

 (كرياتيني    /ميكروجلوبولي   

 أكب   بشكل) أشهر ثلاثة كل

   الشفاء حب   تكرارًا
 مرحلة وف 

 ( 5-4)المُزمن الكلى مرض

 

 عند يومي    كل أو يوم كل *

 بجرعة البول مدرات استخدام

 عالية 

✓ 

 

 

 

 مهم

 الدم

 (CBC) الكامل الدم تعداد -

 ،   اليوريا أو ان يو ئر   الكرياتيني  

   بما) الأملاح او الشوارد -
 (وجد إن للألبومي    المصحح والألبومي    والبوتاسيوم المتأين الكالسيوم ذلك ف 

وتي    إجمال   ،  الدم ألبومي    -  البر

 ،  (HCO3) الدم غازات تحليل -

 بروتي   س  التفاعلى   ✓ حسب الاقتضاء )قرار شيري( 

   )كل ثلاثة أشهر 
بشكل متكرر ف 

المرحلة الرابعة من مرض الكلى  

 المزمن(

شيح) تقييم وظيفة الكلى  ✓  ( شعة الب 

     بشكل)شهرًا  12كل 
متكرر ف 

مرض  الكلى المزمن من المرحلة  

3-5) 

ويد، مستوى فيتامي   د  ✓  الكالي   فوستافيس، هرمون الباراثب 

   ✓ شهر أو حسب الاقتضاء 12كل 
ول ، الدهون الثلاثية  -HDLو  -LDL)الملف الدهب   (الكوليسب 



 
عند التشخيص ثم حسب  

على سبيل المثال ،  الاقتضاء، 

  حالة الانتكاسات 
 ف 

وثرومبي   )اختبارات تجلط الدم الأساسية  ✓ ينوجي   ،  aPTT ، (INR)وقت البر ، الفحص   (ATIII، الفيبر

ا، الخطوط الوريدية  
ً
  المرض  الذين يعانون من أحداث تجلط الدم المبلغ عنها سابق

التفصيلى  للخثار ف 

 أو زيادة التاري    خ العائلى  لأحداث التخب   /الكلوي المستمر والمركزية، بروتينية النطاق 

شهرا أو حسب   12كل 

  المرض   
الاقتضاء وخاصة ف 

الذين يعانون من بروتينية 

 طويلة

 (T3, FT4, TSH) وظائف الغدة الدرقية ✓

  حالة 
 (ميونوجلوبيوني   ج الأجسام المضادة   ج ) إ ✓ المتكررة  الالتهاباتف 

ة الصوم /الجلوكوز ✓ أو حسب الاقتضاء أشهر  6 كل   قياس الجلوكوز أثناء فب 

اكمى   ✓ شهر أو حسب الاقتضاء 12كل    (ايه ون س   هيموجلوبي    ) فحص السكر الب 

  الاقتضاءحسب 

 الاقتضاءحسب 

✓ 

وط  مشر

C3, antinuclear antibodies 

ds-DNA, ENA, ANCA 

ولون وحسب   قبل بريدنب  

 الاقتضاء

ةس  ) اختبارات ✓   الفب 
  , (HBs-Ag الكبد الوبائ 

وس  IgG -ومضادات التهاب الكبد الوبائ  ، والزهري ، وفب 

 نقص المناعة المُكتسبة 

  ذلك اختبارات عيار الدم ✓ سنويًا أو حسب الاقتضاء 
 حالة التطعيم بما ف 

 الجينات   

   الفحص
 الموسع الجيب 

 من يعانون الذين للمرض  

 المُقاومة الكلوية المُتلازمة

ون ا للكورتب  
ً
 النتائج على اعتماد

 تسلسل ؛ (3 الجدول) الجديدة

 أشار  إذا كله إكسوم

 إجراؤه يتم لم إذا ،  الزرع قبل

ا 
ً
 مسبق

 (WES)الكامل  Exomeتسلسل  / (NGS)  للجيناتالتال  تسلسل الجيل  ✓

 رصد مستوى العلاج   



 
ة المعايرة  أسبوعيًا خلال فب 

، وبعد ذلك (أسابيع 4 لمدة )

شهور أو حسب   3 كل 

 الاقتضاء

ينقياس مستوي  -   الدم  :تاكروليميس وسايكوسبب 
  اخفض نقطة ف 

 مستواهما ف 

  المنحى بعد قياس منطقة تحت 

أسابيع من العلاج ، وبعد   4

شهرًا أو حسب    12-6ذلك كل 

 الاقتضاء

 ( ساعتان)حركية حمض الميكوفينوليك  :ام ام اف -

قبل  :B19 CD19عدد خلايا 

  العلاج، بعد شهر واحد 
البدء ف 

اقل   )من الجرعة الأول 

أشهر حب     3-1، كل  (مستوى 

 استعادة خلايا ب

 ريتوكسيماب  -

 :كان على علاج الستاتينات  إذا 

 شهور  ٦كل 

 (CK)الكرياتيني   كيناز  :الستاتينات -

 الأبيض للماء العيون فحص

 العي    وضغط

   المعادن  كثافة
 عن العظام ف 

   DEXA طريق
 القطب 

- 

وط  مشر

ات طويلة  العلاج بالجلوكوكورتيكويد لفب 

 الأشعات    

إلزاميًا قبل  ) عند التشخيص

 خزعة الكلى( 

 الكلىالتولد الكلوي وحجم  :الموجات فوق الصوتية الكلوية ✓

 انصباب ، تجلط الدم( استسقاء، الموجات فوق الصوتية للبطن والمساحة الجنبية ) ✓ الاقتضاءحسب 

  مرض  ارتفاع  12كل 
شهرًا ف 

  حالة التورم  
ضغط الدم أو ف 

 الشديد

 الانصباب( الأيش، الموجات فوق الصوتية القلبية )كتلة البطي    ✓

  أشعة الصدر ✓ عند اللزوم



 
 اختياري 

شهرًا او حسب  ١٢كل 

  الاقتضاء

  سنوات،  5 الأشعة السينية للمعصم الأيش )تقييم عمر العظام لدى الأطفال الذين تزيد أعمارهم عن  ✓

 التمعدن(

 تحليل الأنسجة   

 التشخيص، عند  :انظر النص

 :وبعد ذلك إذا تم الإشارة إليه

  حالة انخفاض غب  واضح  
ف 

شيح السبب    شعة الب 
 ف 

( eGFR)   
رة ف  ، زيادة غب  مبر

أو   /بروتي   البول ، لاستبعاد و 

خلال  CNIمراقبة سمية الكلية 

ة العلاج الطويلة ) (>فب   سنتي  

 خزعة كلوية  ✓

    
 تقييم النظام الغذائ 

كل ثلاثة أشهر بشكل متكرر  

عند الرضع والمرض  الذين 

يعانون من سوء التغذية  

والمرض  الذين يعانون من 

 ( 5-4)  مرض الكلى المزمن 

  التغذية فيما يتعلق بتناول الملح والبوتاسيوم والسعرات   ✓
  التغذية ونصائح اخصائ 

مراجعة اخصائ 

وتي     الحرارية والبر

 الكلية تقييم الإصابات خارج   

 ✓ استلزم إذا 

 استلزم إذا 

ا
ً
 :الكلية خارج الواضحة الشيرية الخارجية والسمات الأساس   المرض على اعتماد

،  وتأخر الرأس،  صغر مثل) للدماغ المغناطيس   بالرني    تصوير ،  وتأخر حرك  ،  رمع وصرع عقلى   عضلى 

 الأزرق،  والماء الأبيض الماء مثل) العيون طب طريق عن التخصصات متعدد تقييم (.وترنح،  ورعاش، 

 عيوب مثل) القلب أمراض ، (الرأرأة العدسات،  البقعية،  البقع المخروطية،  القرنية البصري،  والضمور

،  الطمث إنقطاع البلوغ،  تأخر الغامضة،  التناسلية  الأعضاء) الصماء الغدد ، (الخلقية القلب  الأول 

ة انحلال مثل) الجلدية الأمراض (السكري داء الجنسية،  الهوية إضطراب  العظام جراحة (الفقاع   البشر

   التنسج خلل التنسج،  ناقصة أو الغائبة الرضفة)
 ،  (التائية الخلايا نقص أمراض) المناعة ، (المُشاسر

ة،  الدموية الصفائح مع الصفيحات نقص) الدم أمراض  الحس   السمع فقدان) السمع (دوبلى   أجسام الكبب 

  ٠.٤١٣ ويساوي ثابت عن عبارة ك  ان حيث ؛  (ل( د/ملغم )الدم  كيرياتينين/ سم(( الطول  *= ك (٢م  ١.٧٣/ دقيقة /مل )سرعة الترشيح  
 ].٢١[سيستاتين على تعتمد التي المعادلة يستخدمون  ان لابد السمنة أو  التغذية سوء من يعانون الذين المرضى حالة في -
 ] ٢٢[ ورفاقه جيليمان بحث حسب /٢



 
 .للكورتيزون المقاومة  الكلوية المتلازمة لديه طفل في[8]  التالي الجيل تسلسل في تضمينها سيتم التي الجينات :٣رقم  الجدول

 

 الجين  الوراثة  الإنضمام  المرض 

 عادة) والمتفرق العائلي للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة
 ( للبالغين

NM_004924 AD ∗ACTN4 

 NM_024876 AR ∗ADCK4 للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 NM_019109 AR ALG1 بالجليكوزيل  الارتباط في خلقي اضطراب

 NM_001330063.2 AR ANKFY1 للأطفال  للكورتيوزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 NM_018685 AD ANLN (البالغين خاصة)  FSGS قطع  بؤري بي  ب   كبي تصلب  

 FSGS  NM_001025616 AD ARHGAP24قطع  بؤريكبيب   تصلب  

 NM_001185078 AR ARHGDIA الخلقية  الكلوية المتلازمة

 NM_006576.3 AR AVIL للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

  الحكة ، الصمم قبل الفقاعية الجلدية الآفات  الكلوية،  المتلازمة
الأظافر ،   الثنائية ، ضمور الدمعية القناة الحسي ، تضيق العصبي

 طفيفة   وثلاسيميا

NM_004357 AR CD151 

  المقاومة الكلوية المتلازمة / FSGS  قطع  بؤري ب   كبي تصلب  
 للكورتيزون

NM_012120 AD/AR CD2AP 

  MPGN الغشائي  التكاثري الكلى كبيبات لتهابإ
 الكلوية  المتلازمةو الثاني النوع من

NM_000186 AR CFH 

  فرط -\+ FSGS  قطع  بؤري ب   كبي تصلب   -\+ دينتس مرض
 الكلية  وتحصي البول كالسيوم

NM_001127898.4 XR CLCN5 

 FSGS NM_000091 AR ∗COL4A3  قطع  بؤري  ب   كبي تصلب   / ألبورت مرض

 FSGS NM_000092 AR COL4A4  قطع  بؤري  ب   كبي تصلب   / ألبورت مرض

 FSGS NM_000495 XR ∗COL4A5  قطع  بؤري  ب   كبي تصلب   ألبورت مرض

 NM_015697 AR COQ2 المعزول الكلية اعتلال / الميتوكوندريا مرض

  منتش   ب   كبي تصلب   :العصبي الحسي الصمم ± الكلوية المتلازمة
DMS 

NM_182476 AR COQ6 

 NM_173689 AR ∗CRB2 للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004924
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_024876
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_019109
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_001330063.2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_018685
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001025616
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001185078
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_006576.3
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004357
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_012120
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000186
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_001127898.4
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000091
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000092
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000495
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_015697
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_182476
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_173689
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast


 
  مع المتقطع الكلوي النطاق في المتقطع الكلوي  النطاق بروتينيه
 الصرع 

NM_001081 AR CUBN 

 NM_003647 AR ∗DGKE  للكورتيزون المقاومة الكلوية اليوريمي، متلازمة  الدم انحلال متلازمة

 الأطفال عند له والمستجيبة للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة
 والبالغين 

NM_182643.3 AR DLC1 

 كل )حذف العقلي التخلف +  FSGS  قطع  بؤري ب   كبي تصلب  
 الجين( 

NM_001949 AD E2F3 

  اول في له المستجيبةو للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة
 الطفولة  مراحل

NM_001424 AR EMP2 

  أنبوبي،  للكورتيزون، توسع المقاومة الكلوية المتلازمة من مزيج
 .البول  دموية

NM_005245.4 AR FAT1 

 NM_212482.3 AD? FN1 الفبرونكتين  كبيبات اعتلال

 NM_001282680.3 AR GAPVD1 الكلوية  للمتلازمة  المبكرة البداية

  الاعتلال والمتقطع،  العائلي للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة
  ب والمرتبط Chargot-Marie-Tooth بـ  المرتبط العصبي

  FSGS  قطع  بؤري ال ب   كبي التصلب ال

NM_022489 AD INF2 

  البشرة الكلوية ، وانحلال  ومتلازمة الخلقي،  الخلالي الرئة مرض
 المعتدل  الفقاعي

NM_002204 AR ITGA3 

قطع    ب   كبيتصلب   + المعدة بواب ورتق الفقاعي البشرة انحلال
 FSGS  بؤري 

NM_000213 AR ITGB4 

 /للكورتيوزون المقاومة الكلوية المتلازمة /الخلقية الكلوية المتلازمة
  الحد التغير مرض مع)للكورتيزون  المستجيبة الكلوية المتلازمة

   الكلية عينة في FSGS  قطع  بؤري  ب   كبي تصلب   / الأدنى

NM_003024.3 AR ITSN1 

  المُعتمدة الكلوية المتلازمة/للكورتيزون  المستجيبة الكلوية المتلازمة

لتهاب كبيبات الكلى  إ الأدنى الحد التغير مرض مع) الكورتيزون على

 (الكلية عينة في MPGN التكاثري الغشائي 
 

NM_019595.4 AR ITSN2 

 NM_015158 AR KANK1  للكورتيزون  المستجيبة الكلوية المتلازمة

  المعتمدة الكلوية المتلازمة / للكورتيزون  المستجيبة الكلوية المتلازمة
  الكورتيزون على

   البول دموية±

NM_015493 AR KANK2 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001081
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_003647
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_182643.3
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001949
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001424
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_005245.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_212482.3
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_001282680.3
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_022489
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_002204
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000213
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_003024.3
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_019595.4
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_015158
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_015493


 
 NM_181712 AR KANK4   البول دموية + للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 NM_018240.7 AR KIRREL1  للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 NM_006014.4 AR LAGE3 الأولي الرأس صغر مع الكلوية المتلازمة

 NM_005560.6 AR LAMA5   للأطفال الكلوية المتلازمة

 NM_002292 AR ∗LAMB2 بيرسون متلازمة

 NM_000229.2 AR LCAT نوروم مرض

  قطع  بؤري  ب   كبي تصلب   + العائلي  الجزئي الشحمي الحثل
FSGS 

 

NM_170707 AD LMNA 

قطع     ب   كبي تصلب   الى   بالإضافة الأظافر و الرضفة متلازمة
  الكلية خارج مشاكل بدون FSGS  بؤري 

 
 

NM_002316 AD ∗LMX1B 

 التراجع  دوان متلازمة مع FSGS  قطع  بؤري ب   كبي تصلب  

 

NM_005461.5 AD MAFB 

 NM_012301.4 AR MAGI2 عصبي  ضعف -/+ الكلوية المتلازمة

 NM_015506.3 AR MMACHC الكلوية  ومتلازمة ا ام تي ،   C الكوبالامين نقص

 NM_004998 AR ∗MYO1E العائلي  للكورتيوزن المقاومة الكلوية المتلازمة

  الكلوية المتلازمة + الثاني النوع  من سايليدوسيز مرض) الكلية داء
 ( للاطفال

NM_000434.4 AR NEU1 

  قطع  بؤري  ب   كبي تصلب   مع العائلي الطفلي الكلية سحاف
FSGS الكلوي  النطاق وبروتينية 

NM_015102.5 AR NPHP4 

 NM_004646 AR ∗NPHS1  للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة/الخلقيه الكلوية المتلازمة

 NM_014625 AR ∗NPHS2  للكورتيزون المقاومة الكلوية الخلقيه، المتلازمة الكلوية المتلازمة

 NM_024844.5 AR NUP85 للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 NM_014669 AR ∗NUP93 الأطفال  عند للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 NM_020401 AR ∗NUP107 الأطفال  عند للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_181712
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_018240.7
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_006014.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_005560.6
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_002292
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_000229.2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_170707
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_002316
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_005461.5
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_012301.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_015506.3
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004998
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_000434.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_015102.5
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004646
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_014625
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_024844.5
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_014669
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_020401
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast


 
 NM_015231.2 AR NUP160 للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 NM_015135 AR NUP205 الأطفال  عند للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

  فصل في المشاركة مع FSGS  قطع  بؤريب   كبي تصلب  
   القلب كهربائية اضطراب

 

NM_032946 XR NXF5 

  قطع  بؤريب   كبي تصلب   ±لوي ،  متلازمة ،2- دنت مرض
FSGS الكلوي  النطاق ، بروتينية 

NM_000276 XR ∗OCRL 

 NM_017807.4 AR OSGEP  الأولي الرأس صغر مع الكلوية المتلازمة

 خارج مظاهر دون البالغين عند FSGS  قطع  بؤري ب   كبي تصلب  
 الكلية 

NM_003987 AD PAX2 

 NM_020381 AR PDSS2  لي متلازمة

 NM_016341 AR PLCe1  للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة /الخلقيه الكلوية المتلازمة

 NM_000303 AR PMM2 بالجليكوزين  الإرتباط في خلقي اضطراب

 FSGS NM_005397 AD ∗PODXL  قطع  بؤري ب   كبي تصلب  

 NM_030667 AR PTPRO الكلوية  المتلازمة

 NM_005506 AR SCARB2 السمع  فقدان ±  الكلوي والفشل العضلي الرمع متلازمة

 NM_003901.4 AR SGPL1 للكورتيزون  المقاومة  الكلى متلازمةو الأولي الكظري قصور

 NM_014140 AR SMARCAL1 العظمي  المناعي التنسج خلل شيمكي

 NM_007286 AD SYNPO المروجة(  )الطفرات المتقطع FSGS  قطع  بؤريب   كبي تصلب  

تصلب   مع للكورتيزون المقاومة الكلوية للمتلازمة  المبكرة البداية
 FSGS  قطع  بؤري ب   كبي 

NM_017752.3 XR TBC1D8B 

 المعتمدة الكلوية المُتلازمة /للكورتيزون  المستجيبة الكلوية المتلازمة
  الكورتيزون على

  FSGS  قطع  بؤري ب   كبي تصلب   / الأدنى الحد التغير مرض مع

 الكلية  عينة في DMS  منتش  تصلب كب    /

 

NM_170754.3 AR TNS2 

 NM_033550.4 AR TP53RK  الأولي الرأس صغر مع الكلوية المتلازمة

 NM_001330389.1 AR TPRKB  الأولي الرأس صغر مع الكلوية المتلازمة

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_015231.2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_015135
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_032946
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000276
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_017807.4
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_003987
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_020381
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_016341
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000303
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_005397
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_030667
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_005506
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_003901.4
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_014140
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_007286
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_017752.3
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_170754.3
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_033550.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_001330389.1


 
  شكل) والمتقطع العائلي للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 ( للبالغين رئيسي
NM_004621 AD ∗TRPC6 

 NM_024753 AR TTC21B انبوبي  خلقي تأثر مع FSGS  قطع  بؤريب   كبي تصلب  

  المقاومة  الكلوية المتلازمة و  الرأس صغر) موات-جالواي متلازمة
 ( للكورتيزون

NM_032856 AR WDR73 

  تترافق قد :لأطفال ا) المتفرقة للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة
 وفريزر  دراش دينيس ؛ متلازمة(الطبيعية غير التناسلية الأعضاء مع

NM_024426 AD ∗WT1 

 NM_020750 AR XPO5 الطفولة  في للكورتيزون المقاومة الكلوية المتلازمة

 FSGS NM_005857 AR ZMPSTE24  قطع  بؤري ب   كبي تصلب   مع الخلقي السنخي التنسج خلل

 NM_002473 AD/assoc. MYH9 وفختنر  ابشتاين متلازمات .MYH9 ط بطفرةالمرتب  المرض

  FSGS  قطع  بؤري بي كبيتصلب   ب للإصابة  القابلية زيادة

  من والأمريكيين أفريقي أصل من الأمريكيين لدى الكلوي الفشلو
 أفريقي  أصل من المنحدرين والأفراد أسباني أصل

NM_003661 G1, G2 risk 
alleles 

∗APOL1 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004621
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_024753
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_032856
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_024426
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_020750
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_005857
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_002473
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_003661
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast


 
 المرضى  على الجانبية والآثار بالأدوية المتعلقة الشائعة المضاعفات تقييم : ٤ رقم الجدول

 

 الدواء  نوع الشائعة  بالأدوية  المتعلقة الجانبية الآثار الوقاية 

 مع المناعة مثبطات ادوية من ممكنة جرعة أقل
 .العلاج مستوى مراقبة
 (أمكن نإ) التطعيم

 الكل  (والفطرية والفيروسية لبكتيريةا) المتكررة الالتهابات

 بعناية  جلايكورتيكودس استخدام
 طويلة  لمدة استخدام عدم

 الستيرويد  تجنيب عوامل استخدام

 كوشينج  متلازمة
 الضغط  ارتفاع

 للجلوكوز المفرطة الحساسية
 النمو تأخر 

 العظام  في المعادن كثافة انخفاض
 الجلوكوما ، العين  عدسة إعتام

 السلوكية  المشاكل

 جلايكورتيكويدز 

 المناعة مثبطات ادوية من ممكنة جرعة أقل
 في الجرعة تخفيض .العلاج مستوى مراقبة مع

 .الكبيرة  الجانبية الآثار حالة
 

 الدم  ضغط ارتفاع
 كلوية  سمية

 ( رعاش) العصبية السمية
 الساق  تشنجات

 الدم  مغنيزيوم نقص
 أخرى  أدوية مع  التفاعل
 السكري ومرض للجلوكوز مفرطة حساسية

 الشعر  فرط
 
 

 اللثة  تضخم

مضادادات  
السيكلوسبورين  

CNI 
 
 

عقار ب خاصة
 تاكروليمس ال
 
 

عقار  ب الخاصة
  السيكلوسبورين

 مع المناعة مثبطات ادوية من ممكنة جرعة أقل
 العلاج مستوى مراقبة

 
 
 
 
 
 

 فوق الأشعة  / الشمس أشعة من إضافية حماية
 البنفسجية 

 :الدم أمراض
  النيوتريفول عدد نقص / البيضاء الدم كريات نقص -
 الدم  كريات لجميع  شامل نقص -
 

 ( والإسهال البطن وآلام والقيء غثيانال) الهضمي الجهاز مشاكل
 

 الوزن  فقدان
 

 :الجلدية المشاكل
 ثواليل  -
 الجلد  ورم -

 :العصبية المشاكل
 الصداع  -
 الساق  تشنجات  - تنمل -

 اف  ام ام

 الكوتريموكسازول  بإعطاء الوقاية
 

 ب  الوبائي الكبد التهاب لقاح
 
 
 
 
 
 

 العلاج  لإعطاء سابقة مداواة

 محددة  التهابات
 الرئوي  الكيس الرئوي  الالتهاب -
 (الخاطف) المداهم الكبد التهاب و  ب الوبائي الكبد التهاب -

  الدم في قاماقلوبولين نقص
  ، النيوتروفيل  عدد نقص / البيضاء الدم كريات عدد نقص
 الدم  لكريات  لجميع شامل نقص

 الحادة  التسريب  تفاعلات
 وعائية  وذمة -
 قصبي  تشنج -
  ( شرية ) الشرى -

 فيروس عن الناجم ، (PML) البؤر متعدد البؤري الدماغ بيضاء اعتلال
JCI 

 ريتوكسيماب 

 



 
 

 


