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  ملخص البحث
  
  

مصابین بفرط تیروزین الدم النوع ) شھرا ٣٢- ٦تتراوح أعمارھم بین (تم علاج أربعة مرضى 
 nitro-4-trifluoro-methylbenzoyl)-1,3-cyclohexandion- ٢(- ٢الاول بعلاج 

(NTBC ((الجرعة الموصى . شھرا ٢٧-  ١٢جامعة القاھرة ومتابعتھم لمدة  - في مستشفى الأطفال
،  ٠.٨: و قد بدأوا على الجرعات التالیة . یومیا/ كغ / مغ  ١ھي في المتوسط  NTBCبھا من 

بعد شھرین من بدء العلاج ، كان لا یمكن . على التوالي یوم ،/ كغ / ملغ  ٠.٦٢٥، و  ٠.٥،  ٠.٥٨
 ٥،٤كان  ٣، بینما في حالة  ٤و  ٢و  ١في المرضى   succinylacetoneالكشف عن 

microM .   ولھذه المریضة تم رفع جرعةNTBC   وقد . یوم ،/ كغ / ملغ  ٠.٦٥حتي  ٥.٠من
وبعد شھر من ھذه . یوم/ كغ / ملغ  ٠.٦٥الي ٠.٥٥تتراوح بین  NTBCتم وضعھم على جرعات 

 NTBCوقد تم وضعھم على جرعات  succinylacetoneالجرعة كان لا یمكن الكشف عن 
وقد سمحت ھذه الجرعات بسرعة النمو ، وعودة . یوم/ كغ / ملغ  ٠.٦٥حتي  ٠.٥٥تتراوح بین 

فقد الفوسفات في وظائف الكبد التصنیعیة ، وانخفاض حاد في ألفا فیتوبروتین في الدم ، والحد من 
البول ، عودة الكالسیوم والفوسفات ، والفوسفاتیز القلویة الي النسب الطبیعیة ، والشفاء من لین 

. في البول على ھذه الجرعات succinylacetoneوكان لا یمكن الكشف عن . العظام النشط
فرط  ، أقل من الموصى بھا ،یمكن أن تكون مفیدة في علاج NTBCجرعات من : الخلاصھ 

، ویتم الاحتفاظ بنسبة عادیة لألفا  succinylacetoneتیروزین الدم ، بشرط أن یتم منع إنتاج 
وھذه الجرعة فعالة من حیث التكلفة وتسمح بمعاملة . فیتوبروتین في الدم  أو بانخفاض تدریجي بھ

  لاج لفترات اطولالأطفال المصابین في البلدان الضعیفة اقتصادیا ، ولكن مع التوصیة  بمتابعة الع
 


