


مقدمّة 

.Congenital anormaliesب شذوذات ولادية قد تولد بعض الأجنة مصابة 

ن تؤثر هذه الشذوذات على شريحة لا يستهان بها من الناس ، و تمثل مشكلة للمجتمع و الأهل و الشخص المصاب م

.ناحية الرعاية الصحية ، الجوانب النفسية و العاطفية ، و النواحي المادية 

لا بد من في وقت معين خلال المرحلة الجنينية ، ولتبدل وراثي بالجنين أو مكتسب تنشأ هذه التشوهات نتيجة ضرر 

.التمييز بينهما 

ة ، أو أثناء حدثت خلال المراحل الأخيرة من الحياة الجنينيعوامل خارجية ميكانيكية بعض التشوهات الولادية تنتج عن ف

،ونموذج النمو لدى هؤلاء الأطفال لديه ميل ( الخ .. عضلات رحمية غير متمددة ، اورام العضلات الملساء ) الولادة 

ه يطلق على هذ. للعودة للنموذج المقرر وراثيا بعد إبعادهم عن المعيقات التي كانت موجودة خلال الحياة الرحمية 
Deformationالتشوهات مصطلح 

Craniofacial anormalies . David . R. James

From JM .Graham Jr, Smith’s Recognizable Patterns of Human 
Deformation, 2nd ed, W.B. Saunders,Philadelphia, 1988



طرابات ، إما وفقاً للنظرية الماندلية التقليدية  ، أو نتيجة اضوراثية المنشأ التشوهات الولادية أغلب إلا أن 
 malformation( .خلل مورثي ) تصيب الصبغيات 

ناطق قد يتظاهر هذا التشوه بشكل مفرد لعضو أو جزء من عضو ، أو قد يكون عبارة عن تشوهات متعددة في م

.أو أعضاء مختلفة من الجسم البشري 
.هذا ما يوصلنا لتعريف التناذر 

+  » togetherمعاً » و تعني -sun، من sundromēمشتقة من اليونانية Syndromeتناذركلمة •

dramein  يحدث »و تعنيto run   «

تشمل ومجتمعة تظهر أو الموجودات السريرية التي على أنه مجموعة من الصفات التناذر يعرف و طبياًّ •

جسدية مورثاتأو عدة ةواحدمورثة على مستوى تحدث ، و من الممكن أن أكثر من جهاز أو عضو 

.جنسيةأو /و

ة ، و و العديد من التناذرات لها تظاهرات بدرجات مختلفة في البنى الوجهية القحفية و الحفرة الفموي•

.سنذكر أهمها في هذا البحث 
Pediatric Syndromes of the Head and Neck. Murtaza Z. Kharodawala



وراثية لمحة

شفع ، نصفها من الأب ونصفها 23تحمل الخصائص الموروثة من جيل لآخر على الصبغيات ، والتي يبلغ عددها 
.من الأم 

حدد وهي عبارة عن بنى بروتينية معقدة موجودة في نواة كل خلية ، تحدد صفات الإنسان ، أحد هذه الأزواج ي
ةجنس الإنسان ويسمى لذلك بالصبغي الجنسي ، أما الصبغيات البقية فتدعى بالصبغيات الجسدي

قعاً تتوضع الجينات على الصبغيات و يتخذ كل منها مو•
محدداً له بدقة على الصبغي 

يدات وتتركب المورثة كما نعلم من تتالي عدد من النكليوت•

ا تدعى كل ثلاثة نكليوتيدات منه، المرتبطة ببعضها خطيا

الداخلة وتتحدد المورثة بعدد النكليوتيدات، فرة وراثيةيش

اهم في هذه النكليوتيدات تس. بتركيبها ونوعها وترتيبها

ي وبالتالي البروتينات التتركيب الحموض الأمينية 

طة مرتبستتشكل في الخلية ووظيفة هذه البروتينات 

.مباشرة بتركيبها 



هذاو.الماندليةالوراثةأنماطنظروجهةمن،الوراثيةالأمراضإلىينظركان،تقليديا
أونالوالديأحدمنالطفلإلىنقلهاتموالتيالجيناتفيالموجودةالطفرةأنيعني

نكونوعندما.للمرضحاملايكونأنأوالمرضالطفليرثأنإلىإماتؤديكليهما
يكونأنالوراثيللمرضبالنسبةغريباوليسأنهندركالجيناتعنأكثرتعلمناقد

منكلفيللاضطرابسريريةقصةهناكيكونلن،الحالةهذهفي.جديدةلطفرةنتيجة
العائلةطرفي

*Syndromes of Head And Neck. ROBERT J. GORLIN,M. MICHAEL COHEN,RAOUL C.M. HENNEKAM



الشذوذات حول الاضطرابات متعددة (الارشادات ) الخطوط العريضة

Syndromes :

6

ي أذهاننا النقااا   المتعددة يجب أن نبقي فالشذوذاتعند دراسة حالات المرضى المصابين بحالات  
:التالية  

الشكليةالشذوذاتعلماءبينعالمياتفاقدائماايوجدل. 1

Dismorphologistsوجودهاالمطلوبالعلاماتحول

Robinروبنمتواليةهوالشائعوالمثالمعينلتشخيص

Sequence.

معظم. تعبيراتهافيكبيربشكلتتباينالحالات2

Expressivityلآخرمريضمنوضوحهاشدةحيثمن

دللعديالممكنمنأنهحتى،الاضطرابنفسأجلمنوذلك

)خاطئبشكلتشخصأوتتجاوزأنالمتوسطةالحالاتمن

Shprintzen Et Al ., 1985a, 1985b).



بىين Overlappingعلامىات مشىتركة من المربك أحياناً للممارسين الجدد أو حتىى لىذوي الخبىرة وجىود . 3

هىىذا التشىىارك أو التطىىابق يصىىنف لاحقىىاً علىىى أنىىه حالىىة شىىذوذ أخىىرى ، أو أن وغالبىىاً .تنىىاذرين أو أكثىىر 

ي الحقيقىة الاختصاصيين بالجينىات والاضىطرابات الشىكلية يفكىرون فىي أن وجىود حىالتين منفصىلتين همىا فى

.تعبيرات مختلفة لنفس الاضطراب 

ة الوظيفيىىة التطوريىىوالموجىىودات للاضىىطرابالسىىريرية ارتبىىاط ضىىعيف بىىين شىىدة المظىىاهر غالبىىاً هنىىاك . 4

عىىانون مىىن قىىد يكونىىوا يخفيفىىة سىىريرية المرضىىى الىىذين يظهىىرون إصىىابة . والنفسىىيةوالاتصىىاليةالمعرفيىىة

اعيىة يظهىرون مهىارات إجتمالشىديدة السىريرية  اضطراب وظيفي كبير ، وبعض الأشخاص ذوي الاصابات 

.نفسية معرفية ضمن الحدود الطبيعية 

ً الىوجهيالقحفىيبنيوية للمركىب بشذوذاتعند التعامل مع المرضى المصابين . 5 مىايركزفىنن الممىارس غالبىا

.مثل فقد السمع والمشاكل النفسية ويغفل العوامل الأخرى على المشاكل الظاهرة للعيان 

7



أهمية دراسة التناذرات 

شافالاكتعلى الرغم من أن الكثير من هذه الاضطرابات غير قابلة للوقاية أو المعالجة، فنن 

المصاب تبعده عن مخاطر الإعاقة التامة أو حتىقد يسمح برعاية صحية للشخص المبكر

.الموت

و الخلقي الوراثي أ( العيب)إلى الخلل ليتعرف غالباً ما يكون طبيب الأسنان في موقع وحيد 

ة القحفية خاصة في المتلازمات التي تصيب البنى الوجهي. العائلةالغير الملاحظ عند المريض أو 

.و الفموية بطريقة فريدة 

منشئها و و إذ تعتبر هذه المجموعة تحدياً كبيراً في المجال الطبي نظراً لصعوبة التحكم ب

الوصف السريري الدقيق و الكامل يعد الخطوة الأولى في فهم هذه الحالات ومسارها ، فننّ 

.تقديم الرعاية المثلى لها 

*Syndromes of Head And Neck. ROBERT J. GORLIN,M. MICHAEL COHEN,RAOUL C.M. HENNEKAM



للتناذرات تصنيفات
متعددة ، منها من اعتمد 

اذر ، المنشأ الجنيني للتن
و بعضها اعتمد المظاهر
السريرية الأوضح ، أو

..الخ .. درجة خطورتها 

في هذا البحث 
سنستعرض بعض أهم 
ات التناذرات ذات التأثير
.الوجهية الفكية 





*Syndromes of Head And Neck. ROBERT J. GORLIN,M. MICHAEL COHEN,RAOUL C.M. HENNEKAM



سوء تصنع الوريقة الخارجية  
Ectodermal dysplasia

لا نوع من سوء تصنيع الوريقة الخارجية متضمنة ك100هناك ما يقارب 
والجلد ، و سندرس الأظافر –الشعر –من الأسنان المؤقتة والدائمة 

منها

سوء تصنع الوريقة الخارجية اللّا تعرّقي  .-أ

التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 



ناقص التعرّقسوء تصنع الوريقة الخارجية. آ-1

Hypohidrotic ectodermal dysplasia المصطلح العلمي

CRIST-Siemens-touraine Syndrome أسماء أخرى

يصيب الذكور بالدرجة الأولى ،غير شائع  الشيوع

قلة عدد الأسنانقلة التعرق ، قلة الشعر ، أكثر ما يميزّه

قات لمشتق واحد أو أكثر من مشت-أو اللاتنسج-قصور في التنسجيؤدي لخلل وراثي

، ة الغدد اللعابي، الأسنان ، الشعر ، الوريقة الخارجية وملحقاتها والتي تتضمن الجلد 
.والاظافر 

الآلية الإمراضية

انضغاط في جسر الأنف -

بروز في الجبهة -

انخفاض في البعد العمودي نتيجة غياب الأسنان-

شفاه و أذنين بارزتين-
نقص في عرض الحنك وزيادة في عمقها-

الم المع) سريرياً 

–القحفية 
(الوجهية 

التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 



ناقص التعرقسوء تصنع الوريقة الخارجية. آ -1

جلد جاف رقيق-

شعر رأس غير كثيف ، أشقر غالب ، شعر الحاجبين قليل أو غائب أحيانا--
–دمعي نقص الإفراز ال–قلة التعرق ) العرقية و الدمعية و اللعابية نقص في الإفراز من الغدد-

(جفاف فم 

الأظافر تصاب أحيانا فتبدو مشوهة-

فقد الصوت و الشم ، عسر البلع ، إسهالات --

مظاهر ) سريريا  
(أخرى 

hypodontiaنقص في عدد الأسنان -
حال وجود الأسنان تكون وتدية الشكلفي-
تأخر في بزوغ الأسنان المؤقتة-

ة و التأثيرات الفموي
السنية 

ممكن تشخيصه بالخزعة أو التنظير الجنيني : قبل الولادة 

فراز لتحري غياب الأسنان ، الفحوص المخبرية لتحري إالصور الشعاعية السنية: بعد الولادة 
العرق

تأكيد التشخيص

و كاملة أجهزة صنعية جزئية أصنععلى أنه يجب التفكير ب، لا توجد معالجة نوعية للاضطراب -

.خلال فترة النمو الطبيعي للفكين لترميم الناحية الجمالية والوظيفية 

العلاج 

التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 



ية  المتلازمة الفموية الوجهية الإصبع
Oro-Facial Digital Syndrome

.لها العديد من الأنماط ، و سندرس منها النمط الأول 

التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 



التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 

المتلازمة الوجهية الفموية الإصبعية من النمط الأول-2

Oro-Facial Digital Syndrome.OFD المصطلح العلمي

من الولادات الحية ، يصيب الإناث فقط 1/50000 الشيوع

بالجنساضطراب وراثي مرتبط - الانتقال

وء تشكل ، لسان متعدد الفصيصات ، شق قبة حنك ، سفي الألجمةفرط تصنع-

في الأصابع ، إعاقة ذهنية خفيفة

أكثر ما يميزّه

(من الحالات % 30) بروز في الجبهة --

اتساع بين العينين-

- ً شق شفة أحيانا

 ً ر المظاه) سريريا
–القحفية 
(الوجهية

.. (قصر ، التحام ، اعوجاج )تشوهات إصبعية -

جفاف في الجلد-

مظاهر) سريرياً 
(أخرى 



المتلازمة الوجهية الفموية الإصبعية من النمط الأول-2

فرط تنسج الألجمة-

لسان متعدد الفصيصات -

أو قبة حنك/ شق شفة و-

ابفقدان الرباعيات السفلية ، أسنان زائدة ، سوء توضع الأني-

سنيةالتأثيرات الفموية و ال

.ة تستطب المعالجة الجراحية للأشرطة الليفية والألجمة القصير العلاج 

التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 



التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 

تناذر مارفاان  
Marfan Syndrome



التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 

Marfanتناذر-3

في ، انزياحنمو هيكلي غير متناسب ، أصابع عنكبوتية
الجسم البلوري في العين ، قصور الأبهر 

أكثر ما يميزه

ضام يؤثر الاضطراب بالدرجة الأولى على الألياف المرنة من النسيج ال
ستقلاب الكولاجينله لايوذلك بتعد

الآلية الإمراضية

للتعبير مع درجة عالية للنفوذ ومجال واسعسائدينتقل بصبغي جسدي  الانتقال

وجه طويل و ضيق-

حاجبية بارزةتحدب في الجبهة و منطقة-

بروز في الفك السفلي                                    -

ارتفاع في قبة الحنك-

هشاشة في المفصل الفكي الصدغي-

هر المظا) سريرياً 
–القحفية 
(الوجهية 

في رخاوة-أصابع طويلة عنكبوتية -طول في القامة غير طبيعي -

لجسم اخلع -( قص بارز ) جنف و تشوهات صدرية -المفاصل 

بهر قصور أ-الصلبة الزرقاءوالبصر رقصولعين االبلوري في 

وصمام تاجي خافق 

مظاهر) سريرياً 

(أخرى 



Marfanتناذر-3

شق قبة حنك-

انشطار اللهاة-

شذوذات في الأسنان-

خلل في الإطباق-

الفمويةالتأثيرات

للشريانجراحةاجراءيمكن،نوعيةمعالجةيوجدلا

التهابمنللوقايةالحيويةالصاداتواعطاء،بهرالأ

ضرورياجراءهوالدمويالضغطضبط،القلبشغاف

.المرضىهؤلاءعند

 ً يفلانخلاعتؤديقدالوظيفيةالمعالجات:تقويميا

dr.dr)لهشاشتهنظراً الصدغيالفكيالمفصل Yazan Jahjah )

المعالجة

التناذرات الولادية للتبدلات الجلدية غير الطبيعية -أولا 



*Syndromes of Head And Neck. ROBERT J. GORLIN,M. MICHAEL COHEN,RAOUL C.M. HENNEKAM



الوجهيةالقحفيةللدروزالمبكرالتعظمعلىالتعرفكيفية
Defining Premature Craniofacial Synostosis

22

اطنشحسابعلىالنموويحدثمباشر،بشكلالدماغبنموالقحفقبةنمويتأثر•

بعضهانعبعيدةاليوافيختبقىاليوافيخ،حوافعلىالمتوضعةالغشائيةالدروز

الدماغنمويؤمنكماالولادة،عندالرأسانزلاقعمليةسهولةفييساعدماوهو

يخاليوافلأنالنشاطمنيكونماأشدعلىتكونالغشائيةالدروزولكنالسريع،

ً التعظمنحوستتجه قبةستمتلكبعدفيما،الدماغبنمومرتبطامروهو،لاحقا

مونذروةتبلغحيث)سنواتالستبعمروخارجيةداخليةعظميةصفائحالقحف

ً سنوات7–6بعمرالقحف ً اليوافيخستغلقوبذلك(تقريبا القحفقبةأمانهائيا

ً تتابعفننها عادةوإالبناءوإعادةالإزاحةعملياتخلالمنأقلبوتيرةنموهالاحقا

.الدماغبنمومرتبطهذاوكلالتوضع

علىمللعظالتدريجيالتوضععلىيعتمدالوجهيوالهيكلالجمجمةحجمزيادة،إذاً •

و.معينزمنفيليحدثمبرمجالمتجاورةالعظامبينالالتحامو.عامكلالحواف

الحقيقةيف.الوجهيالقحفيالنموفيونقصتشوهفسينتجمبكروقتفيحدثإذا

,البلوغمنمتأخرةمرحلةفيإلاالجمجمةلعظامالكاملالالتحاملايحدث
Dr.Dr. Yazan Jahjah



دة التعظم المبكر للدروز قد يشاهد كتشوه منعزل ، لدرز واحد أو ع

ر و في هذه الحالة فنن الالتحام لأكث) أو كجزء من متلازمة .. دروز 

ة الجمجمة يعتمد على الدروز الملتحموشكل ( . من درز هو الشائع 

ز فنن عندما ينغلق الدر. والفترة الزمنية التي حصل فيها الالتحام 

س نمو معاوض في نفوسيحدث يتحدد في الاتجاه المعاكس النمو 

، الاتجاه

23

ي الشكل التعظم المبكر لدرز والغير مرتبط بتناذر يسبب تشوهاً ف

.ولكن لايحدث مشاكل وظيفية كتلك المشاهدة في التناذرات 

H. KABBANI, and T. S. RAGHUVEER, University of Kansas Medical Center, Kansas City, Kansas.Am Fam Physician . 2004 Jun 15;69(12):2863-2870.

التعظم في الدروز 

القحفية يبدأ من 

الأسفل باتجاه 
الأعلى



تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

تناذر كروزون
Crouzon Syndrome



Crouzonتناذر-4

التعظم القحفي الوجهيسوء أخرىأسماء

من تناذرات التعظم المبكر للدروز% 4.5شائع نسبياً ، و يشكل  الشيوع

العينينتعظم قحفي مبكر ، نقص تنسج الفك العلوي ، جحوظ هأكثر ما يميز

سنوات ، و أكثر الدروز التي 3-2و ينتهي يبدأ التعظم المبكر عادة من السنة الأولى-

75)و التاجي و السهمي و اللامي % ( 20)تتعرض للتعظم هي التاجي و السهمي 

نع أما جحوظ العينين فينتج عن ضحالة الحفرة الحجاجية بسبب سوء تص% ( 

.عظامها 

الآلية 
الإمراضية

،صغر في الرأس او تزورق أو تثلث -

،تراجع الثلث المتوسط من الوجه بسبب نقصع تصنع الفك العلوي-

بروز في الجبهة -

،قلة ثخانة العظام القحفية المحيطة بالتلافيف المخية -

المآق العينيتباعد، جحوظ العينين -

للفك السفلي» نسبي » بروز -

قصر الشفة العلوية-

 ً سريريا

المظاهر )

-الوجهية
(القحفية 

تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

يوحي أحياناً 

بزيادة عمق 

قبة الحنك رغم 

مقاساتها 
الطبيعية يعطي مظهرا شعاعيا 

واسما يدعى بـ 

(الاصبعيةالانطباعات )



Crouzonتناذر-4

فقد سمع-

- ً تخلف عقلي أحيانا

مظاهر أخرى ) سريرياً 
)

ازدحام -

بزوغ شاذ للأرحاء الأولى-

عضة مفتوحة أمامية-

عضة معكوسة خلفية أحادية او ثنائية الجانب-

(قواطع و ضواحك علوية ) خلل في شكل الأسنان -

نقص تصنع الأسنان-

،شق قبة حنك أحياناً -

الفمويةالمظاهر

تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

يظهر في 
Apertتناذر 

بمعدل أكبر



تناذر آبرت
Apert Syndrome

تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 



تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

Apertتناذر -5

أخرىأسماء Acrocehalosyndactylyالرأس و تكفف الأصابع تأنف

من تناذرات التعظم المبكر للدروز% 5-4يشكل  الشيوع

اليدين تعظم مبكر للدروز ، سوء تشكل الوجه المتوسط ، التحام أصابع متناظر في
و القدمين 

أكثر ما يميزه

قصر قطر القحف-

تحدب في الجبهة-

تباعد مآق العين-

تراجع في الثلث المتوسط للوجه-

في الفك السفلي» نسبي » تقدم -

انضغاط في جسر الأنف-

شق جفني له ميل معاكس للشق الجفني المنغولي -

هر المظا)سريريا  
–الوجهية 
(القحفية 



تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

Apertتناذر -5

، تخلف عقلي ( 4، 3، 2غالباً ) التحام ثنائي الجانب للأصابع 

 ً أحيانا

قصر القامة

 ً سوء تشكل في القلب أحيانا

مظاهر) سريريا  
(اخرى 

من الحالات وقد تمتد للهاة% 30شق قبة الحنك في -
(  V)تأخذ القوس السنية العلوي شكل -

أسنان زائدة-

عضة مفتوحة أمامية-

معكوسة خلفية و أماميةعضة-

تأخر في بزوغ الأسنان-

المظاهر الفموية 

ر لا يوجد معالجة محددة إلا أنه يمكن التداخل الجراحي لمعالجة قصو

الجة الأصابع كما ويستفاد من المعالتحام التصنع الوجهي القحفي و

بية ويجب الانتباه دوما إلى الشذوذات القلالتقويمية لتحقيق ذلك 
المرافقة 

العلاج



تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

المنغولية
Down Syndrome



تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

المنغولية

Down Syndrome المصطلح العلمي

21تناذر تثلث الصبغي  أسماء أخرى

–1/600: يختلف بين الشعوب ) شائع نسبياً 
-من مرضى التخلف العقلي% 15، (1/2000

و هو التناذر الأكثر شيوعا و شهرة بين 

علامة 100التناذرات ، و تم تسجيل أكثر من 
.مختلفة

الشيوع

،21الصبغي ناتج عن تلث- الانتقال

صغر الرأس-

تسطح القذال-

وجه مدور-

صغر أنف-

انحراف الجفن للأعلى-
،في القزحية Brushfieldبقع -

ر المظاه) سريرياً 
–الوجهية 
(  القحفية 

بقع بيضاء رمادية 

من زوال التصبغ في 

القزحية



المنغوليةتناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

لادية آفات قلب و، تخلف عقلي، عرض في اليدين و تشوهات غالبا في الإصبع الخامس-
(  أوضح مع التقدم بالعمر ) ، قصر في القامة ( فالو رباعي) 

(مظاهر أخرى ) سريريا  

، % 90ضيق في قبة الحنك  ، نقص في الإفراز اللعابي ، أمراض نسج حول سنية -

ب البزوغ التهاب لثة تموتي تقرحي ، تأخر بزوغ الأسنان المؤقتة و الدائمة ، خلل في ترتي

، رباعيات وتدية ، نقص تصنع الميناء ، الفم مفتوح عادة  ، 

و يبدو كبيراً بسبب صغر الحفرة الفموية ،( عرطل ، متشقق ، جغرافي ) لسان -

شقوق شفة و قبة حنك ، -

لية البارزة نقص نمو القوس الفكية العلوية مقارنة بالقوس الفكية السف)خلل في الإطباق -
(نسبيا 

،، تنفس فموي غالباً ، انخفاض نسبة حدوث النخر السني -

المظاهر الفموية

أو قد يكون 

حقيقيعرطل

قد يعود ذلك إلى تأخر بزوغ 

الأسنان وإلى صغرها الأنسي 

والوحشي مما يترك مسافات 

بينها أو زيادة قدرة اللعاب 

المعدلة للحمض 





تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

عسر التعظم الترقوي القحفي
Cleidocranial Dysostosis



تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 

التعظم الترقوي القحفيعسر

Cleidocranial Dysostosis المصطلح العلمي

غير شائع الشيوع 

في في كلا أو أحد عظمي الترقوة ،  تطور زائد( لاتصنع)نقص تصنع-
.تكلس متأخر لليوافيخ القطر المعترض للقحف ، 

أكثر ما يميزه

صغر الرأس-

تحدب جبهي جداري-

فليو الفك العلوي ، و بروز نسبي للفك السنقص تصنع في الوجنة-

انضغاط في جسر الأنف-

تأخر في التحام الارتفاق الذقني-

 ً )  سريريا

ة المظاهر القحفي
(الوجهية –

،  قصر في القامة ، يبدو العنق طويلاً ، أكتاف متهدلة  ر مظاه) سريرياً 
(أخرى 



التعظم الترقوي القحفيعسر

طباق ، شقوق حنكية خفية تحت الغشاء المخاطي الحنكي ، اضطراب الإقبة حنك عميقة

صاص بسبب الخلل الهيكلي ، تأخر في سقوط الأسنان المؤقتة نتيجة التأخر في امت
،  جذورها و فشل بزوغ  الأسنان الدائمة ، أسنان زائدة خاصة الأمامية و الضواحك 

المظاهر الفموية

قلع الأسنان المؤقتة و 

الزائدة لا يغير من الخلل 

في بزوغ الأسنان الدائمة

تناذرات مع نقص في تطور الفك العلوي: ثانياً 



*Syndromes of Head And Neck. ROBERT J. GORLIN,M. MICHAEL COHEN,RAOUL C.M. HENNEKAM



تناذرات بنقص تطور الفك السفلي: ثالثاً 

Treacher)عسر التعظم الفكي السفالي الوجهي Collins 
Syndrome )

Mandibulo Facial Dysostosis



التعظم الفكي السفلي الوجهيعسر

Mandibulo Facial Dysostosis المصطلح العلمي

Treacher Collins Syndrome أسماء أخرى

نائي و الخلل غالباً ثنقص تصنع الفك السفلي و العظم الوجني ، -

الجانب و متناظر

وجه ضيق-

تشوه في الأذن-

ذقن متراجعة-

قبة قحف طبيعية -

زاوية الفك السفلي منفرجة-

تقعر واضح في الحافة السفلية أمام زاوية الفك السفلي-

لية و نقص في نسج العين في الجزء الوحشي وغياب الرموش السف-

ر ، كل هذه المظاه( معاكس للمنغولي ) ميل الشق الجفني للأسفل 

بشكل رأس السمكةتوحي 

سريرياً 

المظاهر ) 
–القحفية 
(الوجهية 

تناذرات بنقص تطور الفك السفلي: ثالثاً 



تناذرات بنقص تطور الفك السفلي: ثالثاً 

التعظم الفكي السفلي الوجهيعسر

فك ، كبر فتحة الفم ، سوء إطباق نتيجة تراجع ال%(35) شقوق حنكية 
السفلي 

المظاهر الفموية

،  تطور تستطب المعالجة الجراحية لإعادة بناء النواحي العظمية الناقصة ال
يصحح سوء الإطباق الشديد بالجراحة التقويمية 

العلاج



تناذرات بنقص تطور الفك السفلي: ثالثاً 

صغر الوجه النصفي
Hemifacial
Microsomia



تناذرات بنقص تطور الفك السفلي: ثالثاً 

الوجه النصفيصغر

Hemifacial Microsomia المصطلح العلمي

Goldenhaer، تناذر القوس الغلصمية الأولى Syndrome أخرىأسماء

أذية أذنية ، فموية ، فكية سفلية- أكثر ما يميزه

،عدم تناظر وجهي -

قصور تصنع أو غياب الفك السفلي-

تشوه صيوان الأذن أحادي الجانب -

أورام حليمية أمام الأذن-

شذوذات عينية متعددة-

 ً )  سريريا

المظاهر القحفية
(الوجهية –

، ( ي الشوكالنخاع، رئوية ، قلبية ، كلوية ) احتمال إصابات -

هة عدم التناظر في كتلة و مقوية العضلات الوجهية في الج
،ي المصابة ، أذية في بعض الأعصاب القحفية خاصة الوجه

مظاهر)سريرياً 
(أخرى 

من % 60

الحالات تكون 

الإصابة فيها في

الجهة اليمنى

نتيجة مروره 

ضمن تجويف 

الأذن الوسطى



تناذرات بنقص تطور الفك السفلي: ثالثاً 

الوجه النصفيصغر

كبر فتحة الفم بسبب نقص المقوية العضلية

ميلان في مستوى الإطباق
% (15–7) أو قبة حنك /شق شفة و

عضلات اللسان في الجهة المصابة مشلولة أو مصابة بنقص التصنع

ةالمظاهر الفموي

-duraيستطب العلاج الجراحي التجميلي والتعويض كوضع صفيحة 
materد أو الطعوم العظمية والرخوة لتحسين عدم التناظر الوجهي الموجو

العلاج





تناذرات بنقص تطور الفك السفلي: ثالثاً 

متوالية بيير روبن
Pierre Robin Sequence

»شوهت»عرضمنأكثراشتراكحيثمنالتناذريشبهأنهحيث،»متوالية»مصطلحروبنبييرتناذرعلىيطلقأنالأفضلمن

.اللاحقةالشذوذاتمنمتتاليةسلسلةلحدوثذاتهبحديؤديالمتواليةفيالأوليالتشوهأنهوالفرقأنإلا،مختلفةأجهزةاولأعضاء

ً المنشأيكونهناو(تناذراً 30حوالي)التناذراتمنكبيرعددفيروبنبييرمتتاليةنلاحظانالممكنمن،بالتاليو اما،وراثيغالبا

فيحركتهتحددةنتيجالسفليالفكصغر)ميكانيكيةخارجيةعواملإلىفتعزى،المنعزلبشكلهاالمتواليةهذهفيهاتتواجدالتيالحالات
ً يصححأنالممكنمنبالتالي،deformationعنعبارةالتشوههذااعتباريمكنهناو،(الرحم دةالولابعدالأولىالفترةفينسبيا

.
صغر الفك 
السفلي

توضع 
نخلفي للسا

شق قبة 
حنك



تناذرات بنقص تطور الفك السفلي: ثالثاً 

Pierre Robinمتوالية 
شق و تراجع الفك السفلي ، توضع خلفي للسان ،صغر

قبة حنك 

هما يميزأكثر

واضح في الفك السفليصغر وتراجع المظاهر 

القحفية 
الوجهية

سفلي نتيجة النقص في دعم الفك ال) مشاكل التنفس -

ضمن المسافة لعضلات اللسان مما يؤدي لتراجعه

(خلف البلعوم السفلية 

صعبة جدا بسبب : مشاكل التغذية و الرضاعة -

.ان التراجع الفكي السفلي و صعوبة التحكم باللس

ويتم تدبيرها من خلال مجموعة أمور تتراوح من 

التنبيب الأنفي) الاجراءات المحافظة الى الشديدة

المعوي ، المفاغرة المعوية 

إما نتيجة نقص الأكسجة بفعل : نقص نمو عام -

مشاكل التنفس أو أن له علاقة بالتناذر المرافق 
.للمتوالية 

مظاهر أخرى

خلل إطباقي-
vاو uحرف شق قبة حنك بشكل-

المظاهر
الفموية 





:  بد من الحرص على تطبيق الخطوات التشخيصية الأساسية لكل مريض يدخل العيادة السنية ، و أهمهالا

  للطفل و العائلة ، من حيث وجود أمراض وراثية ، عمر الأهل عند الإنجاب ، درجة القرابة: التاريخ الطبي.

 ما يهم هو عدم تجاهل أي عرض ، و مقارنة المظاهر البادية على المريض مع أفراد : الفحص السريري

عائلته ، 

.و لابد من أن نتذكر ان معظم التناذرات تتضمن شذوذات في الأذن ، القحف ، العينين ، العنق 

 ى مثيرين وغالبا ما يصبح المرض. تشخيص نقص الأسنانأول اضطراب ينبغي لطبيب الأسنان البحث فيه هو

أسنان للقلق عندما يصبحون في السنة الثانية أو الثالثة من العمر وليس لديهم أي أسنان ظاهرة أو أن لديهم

الأطفال وينبغي أن يتم تمييز ذلك من قبل طبيب الأسنان الذي يرى تفاقم شذوذ النمو لدى. مخروطية الشكل

ن ينبغي ولك، غالبا ما يكون لدى الأطفال أيضا شعر متناثر، في هذا العمر. والذي ينبغي تقصيه بشكل أعمق

ديد ما إذا لترافق نقص الأسنان، والشعر المتناثر، والجلد الجاف أن يجعل طبيب الأسنان يحيل هذا الطفل لتح

كان لديه أو لديها سوء تصنع وريقة خارجية

 تغير واضح في هيكل الجسم ولا يقتصر دور طبيب الأسنان على فحص الرأس و العنق ، فملاحظة أي

.لابد من أن يسجّل الأطراف 

 يتم تحويل الحالة لأخصائي عند الشك بوجود خلل ما ،.
Pediatric Syndromes of the Head and Neck. Murtaza Z. Kharodawala



وفهم من المهم أن نكون حساسين تجاه مخا, عند مناقشة شذوذات النمو المحتملة مع الأبوين

ة الابن قد يكون من الأفضل مراقب, بناء على الظروف. وأن نتجنب إحداث قلق سابق لأوانه

كل أفضل وأن نتعرف على العائلة بش( بافتراض أن هناك دواع للمعالجة)في فترات متكررة

قبل طرح الموضوع

ة تكمن وأخيراً يمكن القول أن خاصية الوراثة في إحداث الاضطرابات الفكية الوجهي
الجة    في أن إمكانية التخلص من خطر هذا العامل محدودة جداً بالإضافة لصعوبة المع

لوراثي لذلك تأتي أهمية البحث عن الدور ا، لاسيما في الحالات المترافقة مع تناذرات
اخل لسوء الإطباق في التشخيص المبكر له وبالتالي محاولة الوقاية منه أو التد

.المبكر عليه
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