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توصيات عامة لمرضى ض.م.أ
General recommendations for patients 

with PIDs

محمد بجاوي

المركز الوطني لزراعة نخاع 

العظم، 

تونس

أمراض ضعف المناعة الأولي )ض.م.أ( هي مجموعة غير متجانسة من الاضطرابات الناتجة عن خلل في تطور جهاز المناعة 

و/أو الوظيفة. على الرغم من أن علامات وأعراض ض.م.أ متنوعة بشكل كبير، فإن معظم الاضطرابات تؤدي إلى زيادة 

القابلية للإصابة بالعدوى، مما يؤدي إلى ارتفاع المرَاضَة والوفيات المرتبطة بالمرض)1(. التشاور مع متخصص في المناعة 

السريرية ضروري لتأكيد تشخيص ض.م.أ ولوضع خطة للعلاج المناسب.

في حالة الشك في ضعف المناعة، يجب اتخاذ عدد من التدابير الوقائية. وعندما يتم تشخيص ض.م.أ، فإن طبيعة هذه 

الاحتياطات تتعلق بنوع ضعف المناعة.

توصيات عامة بالنسبة للمرضى المشتبه في اصابتهم ب ض.م.أ:

بالنسبة للمرضى المشتبه في اصابتهم ب ض.م.أ، الممارسات متباينة. وفي انتظار تأكيد ض.م.أ، الاحتياطات التالية، في رأينا، 

ضرورية: 

تجنب الحقن العَضلية)2(.��

لا يجب استعمال تلقيحات  بفيروسات حية )فيروس شلل الأطفال الفموي  والحصبة و النكاف والحُميراء والحماق، ��

والحمى الصفراء، و  الهربس النطاقي والجدري وفيروس الروتا، أو فيروس الانفلونزا الحي الموُهّن( أو  ببكتيريات حية 

. )Ty21a) (3(بي سي جي أو السّلمونيلة التِّيفِيَّة(

يجب استخدام منتجات الدم المشعة فقط )5000 راد( للتكفل بالمرضى الذين يعانون من عوز الخلايا التائية)4(. حيث ��

يحافظ تشعيع دم المتبرع على خلايا الدم الحمراء والصفائح الدموية ولكن يزيل جميع الخلايا المناعية التي قد تتسبب 

.)graft-host disease( في داء الطعم حِيال التَّوي

في حالة وجود شكوك قوية حول المرض الحبيبي المزمن أو ضعف المناعة المشترك، يمكن أن نقوم بالبدئ في العلاج ��

الوقائي بالكوتريموكسازول، بجرعة يومية 25 ملغ/كغ من سلفاميثوكسازول )الجرعة القصوى 800 مغ في اليوم( والوقاية 

بالايتراكونازول، بجرعة يومية 10ملغ/كغ للأطفال، وعلى الأقل 200 ملغ لليوم بالنسبة للبالغين.

توصيات عامة بالنسبة للمرضى المؤكد اصابتهم ب ض.م.أ  

علاج ض.م.أ معقد ويشمل عموما كلا من الاستراتيجيات الداعمة والنهائية. على هذا النحو، ينبغي تنسيق العلاج بين 

مختص في المناعة السريرية وبين ذوي الخبرة في تسيير هذه الاضطرابات.

التدابير الوقائية الخاصة ل ض.م.أ

مقــالات
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الشديد  المشترك  المناعة  ضعف  أ. 

)ض.م.م.ش( وضعف المناعة المشترك:

يمثل ض.م.م.ش مرض مستعجل التشخيص 

والعلاج عند الأطفال. يجب عزل المرضى في 

غرفة معقمة أو على الأقل في غرفة "نظيفة" 

الوقائي  العلاج  مختص.  مركز  إلى  ونقلهم 

باستعمال  الرئوية  المتكيسات  ضد 

بمضادات  والوقاية  الكوتريموكسارول 

الفطريات )الفلوكونازول قبل الشهر الأول 

من العمر والايتراكونازول بعد هذا العمر(، 

ينبغي  لا  الأجسام)2(.  بمضادات  والتعويض 

سواء  الحية  اللقاحات  من  أي  استعمال 

باللقاحات  ينصح  البكتيرية.  أو  الفيروسية 

المعطلة ضد مسببات الأمراض المغلفة، إلا 

الخلطية  الاستجابة  تقييم  إلى  تحتاج  أنها 

إعطاء  ينبغي  ممكنا)2(.  ذلك  يكون  عندما 

لقاح الأنفلونزا السنوي.

ب. فقد غاماغلوبولين الدم:

الذين  المرضى  لعلاج  الأساسية  الدعامة 

يعانون من فقد غاماغلوبولين الدم تتمثل 

الأجسام  بمضادات  العلاجي  التعويض  في 

الجرعة  الجلد)5(.  تحت  أو  الوريد  عبر 

ملغ/كغ/4   400-600 هي  بها  المنصوح 

أسابيع بالنسبة للمضادات الوريدية و-100

تحت  أخدت  إذا  ملغ/كغ/الأسبوع   150

من  يعانون  الذين  المرضى  يحتاج  الجلد)6(. 

وقائي  علاج  إلى  المتكررة،  الالتهابات 

تغطي  التي  )وخاصة  الحيوية  بالمضادات 

والمسُتدمية(  الرئوية  العقدية  طيف 

الأجسام)6(.  بمضادات  للعلاج  مصاحب 

فعالية اللقاحات المعطلة هي على الارجح 

جد ضعيفة إلى منعدمة)2(. التحصين بلقاح 

الصفراء  وبالحمى  الفموي  الأطفال  شلل 

ممنوعان. لقاح الأنفلونزا يمكن من تحفيز 

الإستجابة الخلوية، لذا يوصى به سنويا)2(.

ج. نقص المناعة المتغير الشائع:

يجب البدئ بالعلاج بمضادات الأجسام على 

عانوا  الذين  المرضى  لجميع  بالنسبة  الفور 

سابقا من التهاب حاد أو التهابات متكررة 

مضاد  عيار  كان  إذا  وكذلك  سنويا(   3  >(

الأجسام G أقل من 3.5 غرام/لتر)2(. العلاج 

من  الأدنى  الحد  يحقق  أن  يجب  البديل 

الوقاية  غرام/لتر.   5 أي   G إيج  تركيز 

تبدو  الحيوية  بالمضادات  الكيميائية 

من  يعانون  الذين  المرضى  عند  ضرورية 

علاج  من  الرغم  على  مستمرة  التهابات 

ضد  بالتلقيح  "أمثل".ينصح  تعويضي 

تعريف  يتم  والأنفلونزا.  المغُلفة  البكتيريا 

المشترك  المناعة  لضعف  المتأخر  الظهور 

و/أو   انتهازية  عدوى  بظهور   )LOCID(

الحية  اللقاحات   ،CD4T اللمفاويات  قلة 

الموهنة ممنوعة)2(.

د. المرض الحبيبي المزمن:

يجب أن يتلقى جميع المرضى العلاج الوقائي 

على  ويتراكونازول.  بالكوتريموكسارول 

البلعمة،  زيادة  في  دورها  من  الرغم 

انترفيرون غاما )IFN-γ( لا يتم استخدامه 

بالتلقيح  ينصح  وقائي)10(.  أولي  كعلاج 

الرئوية،  المكورات  ضد  والتمنيع  المعطل 

يمكن  والانفلونزا.  النزلية،  المستدمية 

الحية  الفيروسية  اللقاحات  استعمال 

والحميراء()3(.  والنكاف  )الحصبة  الموهنة 

لقاح السل بي سي جي )BCG( والسالمونيلا 

Ty2Ia ممنوعان)3(.

قلة العدلات الخلقية الشديدة

في  أولي  كعلاج  الكوتريموكسازول  يوصف 

مُخاطية  أعراض  أو  حادة  عدوى  غياب 

المنبِّه  العامل  يوصف  أن  يجب  شديدة)2(. 

حالة  في   )G-CSF( المحُبَّبة  للمستعمرات 

عدوى شديدة أو اصابة الأغشية المخاطية 

بشكل واسع النطاق. كما ينبغي أن يوصف 

معتدلة  عدوى  حالة  في  علاج  كثاني  أيضا 

متكررة أو عدوى شديدة مصاحبة للعلاج 

ينبغي  لا  الحيوية)2(.  بالمضادات  الوقائي 

وصف علاج وقائي مضاد للفطريات بشكل 

مَنهجي. العلاج الوقائي يتراكونازول يناقش 

عميق  بشكل  العدلات  قلة  حالة  في 

ومستديم على الرغم من استخدام العامل 

المنبِّه للمستعمرات المحُبَّبة.

الأطفال  لقاحات  جميع  اعطاء  يمكن 

البكتيرية  اللقاحات  عدى  ما  الروتينية. 

الحية شأنهم شأن المرضى الذين يعانون من 

المرض الحبيبي المزمن)3(. أما اللقاح السنوي 

فينصح  الرئوية  المكورات  ولقاح  للإنفلونزا 

بهما)2(.

انعدام الطحال

الحيوية  بالمضادات  الوقائي  العلاج  يمثل 

البنسلين V بقدر 50000 وحدة دولية/كغ/

مرتين  وحدة  )مليون  اليوم  في  مرتين  يوم، 

ضد  ولقاحات  للبالغين(  بالنسبة  يوميا 

للتكفل  رئيسيا  ذراعا  المغلفة،  البكتيريا 

بهؤلاء المرضى)2(. كما ينصح باللقاح السنوي 

ضد الإنفلونزا)9(.

 contact( المغلق  الاتصال  توصيات 

)direct

للإتصال المغلق بالمرضى الذين يعانون من 

أن  لهم  ينبغي  لا  والذين  المناعة  ضعف 

أهمية  الفموي  الأطفال  شلل  لقاح  يتلقوا 

خاصة تكتسيها التطعيمات السنوية كلقاح 

الديكي  السعال  لقاح  المعطل.  الأنفلونزا 

المكورات  لقاح  ؛  دورية  بصفة  المقرر 

الرئوية. الحصبة، النكاف، والحميراء. ولقاح 

الحُماق بالنسبة للمرضى الأكبر سنا.

إذا تطور الطفح الجلدي الحماق في اتصال 

مغلق، يوصى بعزل المريض، الذي يمكن أن 

نطُاقي  حماق-  الأجسام  مضاد  يعُطى 

بشكل وقائي. علاج المريض، في حالة عدوى، 

أو  الوريدي  الأسيكلوفير  من  تتألف 

فلسيكلوفير الفموي)3(.

توصيات عامة لمرضى ض.م.أ


