
Summarized by © lakhasly.com

هو مرض وراث صبغ جسم متنح يحدث بسببه عجز مترقٍ ف عمل الغدد (Cystic Fibrosis :التليف اليس (بالإنجليزية
خارجية الإفراز، مما يؤثر عل وظائف متعددة ف الجسم.1] فهو يؤثر بصورة كبيرة عل الرئتين، وبنسبة أقل عل البنرياس
والبد والأمعاء، حيث يؤدي إل تراكم طبقة سمية ولزجة من المخاط عل تلك الأعضاء. فهو أحد أكثر الأمراض الرئوية المزمنة
انتشارا لدى الأطفال والشباب، فهو عبارة عن اضطراب جين يؤدي للوفاة. يرجع سبب الوفاة إل الالتهاب الرئوي الذي تُسببه
الزائفة والمورات العنقودية.2]يحدث التليف اليس بسبب وجود طفرة ف الجين الذي يعمل عل تشفر بروتين منظم الإيصالية
يسالتليف ال عبر الغشاء ف (CFTR)، حدثلوريد من خلال أغشية الخلايا؛ ويمرور أيون ال شارك هذا البروتين فحيث ي
وجود قُصور فيه إل إحداث خلل ف إنتاج العرق والعصارات الهضمية والمخاط. ويتطور المرض ف حالة تنح كلا الأليلين.3]
وقد تم اكتشاف ووصف أكثر من 1500 طفرة لهذا المرض؛ ومعظم تلك الطفرات عبارة عن عناصر صغيرة محذوفة أو طفرات
دقيقة، حيث أنه أقل من 1% يرجع سببه إل طفرات ف إعادة ترتيب الروموسومات.يؤثر التليف اليس عل العديد من الأعضاء
والأجهزة مسببا بذلك إنتاج الغدد الإفرازية لمواد غير طبيعية وسمية. فالأعراض الرئوية ه السبب الرئيس للإصابة بالمرض
والوفاة منه حيث تسببت ف موت 95% من المصابين به. ويعود السبب إل حدوث التهابات متررة ناجمة عن انسداد الشعب
الهوائية بسبب إفراز مخاط سميك للغاية. ومن الأعضاء الأخرى المتضررة البنرياس والخصية عند الذكور.4][5][6]وهو أيضا
أحد الأمراض الوراثية الأكثر انتشارا بين القوقاز. ولذلك فإن تقريبا واحد من كل 5000 من سان تلك البلاد المصاب بذلك
يسشير مصطلح التليف الوي.لا لأليل متنحون حامي قدر ذلك بأن واحد من كل 25 فرد من أصل أوروبا. ويولد حيالمرض ي
إل العمليات الت تتسم بوجود ندوب داخلية أو تليف مع توين كيسات داخل البنرياس. وتم اكتشاف ذلك ف عام 1930. كما
يطلق أيضا عليه اسم لزوجة المخاط.يطلب من المرض الذين لديهم نسب عالية من الملح (كلوريد الصودريوم) ف العرق بإجراء
تشخيص من خلال اختبار فحص العرق. وأيضا من خلال عمل فحوصات جينية قبل الولادة وبعدها عن طريق إجراء اختبار
العرق جيبسون وكوك. عل الرغم من وجود طرق علاجية تعمل عل تحسين الأعراض وإطالة متوسط عمر المريض. قد يؤدي
تزايد المرض إل ضرورة زرع رئة. فف جميع أنحاء العالم، يصل متوسط عمر هؤلاء المرض إل 35 عاما، ف حين أن البلدان
الت تتبع أنظمة صحية متطورة وصلت إل نتائج أفضل؛


