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 :الملخص
من ذوي )س ع( هدفت هذه الدراسة إلى إجراء دراسة طولية تتبعية فردية لحالة واحدة    

متلازمة جوبرت، وذلك لإلقاء المزيد من الضوء على الخصائص اللغوية والحركية والاجتماعية 
ومدى تطور الحالة على مدار أربعة سنوات متتالية، تم تطبيق مجموعة من الأدوات وهي؛ 
اختبار ستانفورد بينيه الصورة الخامسة: النسخة المعدلة )تعريب وتقنين: عبد الموجود عبد 

نظام (، 2016إعداد )عبد الموجود عبد السميع، (، ومقياس السلوك التكيفي 2017السميع ،
 (،2015ترجمة وتقنين )أحمد بن عبد العزيز التميمي،  AEPSالقياس والتقييم والبرمجة 

إلى فاعلية (، وقد توصلت نتائج الدراسة 2007برنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة بورتاج )
التدخلات التربوية التي تم استخدامها خلال الأربع سنوات المستهدفة بالدراسة إلى تحسن الطفل 

ي، )المجال الاجتماعي، المجال المفاهيمي، المجال الحركوهي  في جميع المجالات النمائية
خلال السنوات الأربعة المستهدفة بالتتبع، من خلال وجود فروق في تطور  المجال العملي(،

( في المجالات 2016أداء الطفل على مقياس السلوك التكيفي )عبد الموجود عبد السميع،
الأربعة )الحركي، المفاهيمي، العملي، الاجتماعي( خلال الأربعة سنوات المتتالية النمائية 

(، مما يثبت إمكانية تحسن وتطور نمو ذوي متلازمة جوبرت حال تلقيهم 2017-2022)
 خدمات تربوية مناسبة.
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 الدراسة:مقدمة 
نظر إلى المعاقين ، بل أصبح يُ لم يعد يُنظر إلى الإعاقة الذهنية على أنها وصمة عار     

عقليًا على أنهم أفراد يستحقون بذل المزيد من العناية والاهتمام في تربيتهم وتعليمهم، وذلك 
التي حتى يتسنى لهم القدرة على التوافق مع مطالب الحياة، وشق طرقهم فيها في الحدود 

تسمح بها قدراتهم وطاقاتهم، ولعل ما يؤكد هذه النظرة التفاؤلية جُملة المبادئ الإنسانية التي 
، وحق كل إنسان في أن ينال نصيبه أقرتها مواثيق حقوق الانسان كالمساواة وتكافؤ الفرص

: 2011من التربية والتعليم في الحدود التي تسمح بها قدراتهم وطاقاته )مصطفي نوري القمش، 
17.) 

 %25من المعروف أن أسباب الإعاقة الفكرية كثيرة، ولم يتوصل العلم إلى ما يقارب بـ       
من  %91فقط، وأن معظم أسباب الإعاقة الفكرية تكون في مرحلة ما قبل الولادة والتي تُمثل 

لادة ، في حين تمثل أسباب ما بعد الو %3مجمل الأسباب، بينما تمثل أسباب أثناء الولادة 
 (.65: 2013من مجمل الأسباب )عفاف اسماعيل خير الله،  6%

من الكلمات التي يستخدمها أطباء الوراثة بشكل كبير،  syndrome وتعتبر كلمة متلازمة    
وهي كلمة تشير إلى مجموعة أو تركيبة من الأعراض والعلامات التي تأتلف مع بعضها 
البعض وتؤلف معًا مرضًا يمكن ملاحظته وتحديده جسميًا كان أو عقليًا )عبد الرحمن سيد 

لازمات المسببة للإعاقة الذهنية، (، وتعتبر متلازمة جوبرت من المت419: 2014سليمان، 
وهي من المتلازمات الوراثية لجين متنحي نادر، وهي واحدة من أكثر أشكال الرنح المخيخي 

من قبل الدكتورة ماري جوبرت؛ حيث  1969الوراثي شيوعًا، وقد تم وصفها لأول مرة في عام 
 Vermisدودة المخيخيةوصفت أربعة أشقاء يعانون من زملة من الأعراض وهي؛ عدم تكوّن ال

Cerebelli  أو ما يعرف بجسر المخيخ وهو الجزء الذي يربط بين فصي الدماغ الايمين(
والايسر(، واضطراب في التنفس العرضي )ضعف التنفس / فرط التنفس(، وحركات غير 
طبيعية في العين )خاصة تعذر الأداء الحركي للعين(، الترنح في المشي بسبب ارتخاء 

وكبر حجم الدماغ نسبياً، مع إعاقة ذهنية متفاوتة الشدة، وبعد هذا التشخيص تم العضلات، 
الإبلاغ عن الأفراد المصابين بشكل مشابه في معظم أنحاء العالم، وأصبحت هذه المجموعة 

 .(Bissonnette, 2019)من الأعراض الكلينيكية توصف باسم "متلازمة جوبرت" 
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بالتالي ندرة الأبحاث والدراسات العلمية المتعلقة بها، وفي ومع ندرة وجود متلازمة جوبرت و     

إلى الحاجة إلى عمل المزيد  (Lamonica et al,2016 :826)ضوء ما أشار إليه كل من 
من التقييمات الشاملة والطولية لنمو الأطفال ذوي متلازمة جوبرت في المجالات المختلفة، فقد 

ذه المتلازمة من عدة جوانب مختلفة من حيث ظهرت الحاجة إلى المزيد من البحث في ه
الأعراض وطرق التشخيص وطرق العلاج على المستوى الطبي أو من خلال التدخلات 
التربوية، وهذا ما يستهدف في هذه الدراسة للتعرف أشهر التدخلات والبرامج التربوية ذات 

خدامها مع الحالة قيد الدراسة الفعالية مع ذوي هذه المتلازمة، ومدى فعالية البرامج التي تم است
 الحالية.

 مشكلة الدراسة وأسئلتها:
تنبع مشكلة الدراسة الحالية من ندرة أو انعدام المراجع والدراسات العربية التي تناولت    

من حيث التوصيف والتحليل والخصائص  -في حدود ما تم الاطلاع عليه-متلازمة جوبرت 
وعوامل الخطورة المرتبطة بها، وطرق التدخل التربوية، والتي كلها تشكل الأساس الجوهري 

جل التدخل، لتأهيل ذوي متلازمة جوبرت، ومن ثم تحاول الدراسة الحالية الاجابة للتخطيط من أ
 على التساؤلات التالية:

 ما أسباب متلازمة جوبرت؟ -1
ما المظاهرة الجسمية والخصائص المعرفية والسلوكية واللغوية والحركية المرتبطة  -2

 بمتلازمة جوبرت؟
 فعالية مع الأطفال ذوي متلازمة جوبرت؟ما التدخلات التربوية المستخدمة والأكثر  -3
ما فعالية البرامج التدريبية المستخدمة مع الحالة قيد الدراسة من ذوي متلازمة  -4

 جوبرت؟
 أهداف الدراسة: 

 تهدف الدراسة الحالية الى:
لطفل من المعرفية والسلوكية واللغوية والحركية الكشف عن المظاهر والخصائص   -1

 ذوي متلازمة جوبرت.
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ف عن طرق التشخيص، والقياس النفسي والتربوي الأمثل والذي يمكن استخدامه الكش -2
 وتطبيقه مع ذوي هذه الفئة من المتلازمات.

القاء الضوء على بعض من طرق التدخل التربوي المستخدمة والمستحدثة لتدريب  -3
 وتعليم الأطفال ذوي متلازمة جوبرت.

تتالي من الأطفال ذوي متلازمة تتبع نمو حالة واحدة لمدة أربعة سنوات على ال -4
جوبرت لمدة أربعة سنوات متتالية في بعض المجالات النمائية؛ وهي )المجال 
الاجتماعي، المجال المفاهيمي، المجال الحركي، المجال العملي(، والوقوف على 

 مدى التطور الذي حدث في هذه المجالات النمائية خلال فترة زمنية محددة.
 أهمية الدراسة:

 تكمن أهمية الدراسة الحالية في ثلاثة نقاط وهي:
 تظهر الأهمية النظرية للدراسة الحالية فيما يلي:الأهمية النظرية:  .1
إثراء الحقل النفسي العربي بالمزيد عن ذوي متلازمة جوبرت ولفت الأنظار إلى  (أ

ضرورة الكشف عن الخصائص اللغوية والحركية والاجتماعية والمعرفية لدى الأطفال 
 ذوي متلازمة جوبرت.

في حدود -تعتبر هذه الدراسة أول دراسة عربية طولية تتبعية لذوي متلازمة جوبرت  (ب
، وبالتالي يمكن أن تفتح آفاق جديدة أمام الباحثين بتسليط -ما تم الاطلاع عليه

المزيد من الضوء على مثل هذا النوع من المتلازمات، من أجل التعرف على طرق 
طفال ذوي متلازمة جوبرت في البيئة المحيطة بهم المجتمع تأهيل وإدماج الأ

 والمجتمع ككل.
تســــهم الدراســــة في زيادة رصــــيد البحث العلمي بالمعلومات والتوضــــيحات عن هذا النوع  .2

لا توجد دراســــــــــة عربية  من المتلازمات النادرة في العديد من الجوانب النمائية، حيث أنه
 -في حدود ما تم الاطلاع عليه–واحدة تناولت الأطفال ذوي متلازمة جوبرت 

 تظهر الأهمية التطبيقية للدراسة الحالية فيما يلي:الأهمية التطبيقية:  .3
إن التقييمات الشـــــــــــاملة والطولية لتطور الأطفال ذوي متلازمة جوبرت في المجالات  (أ

لمزيد من الضـــــوء على خصـــــائصـــــهم النمائية المختلفة مما النمائية المختلفة تســـــلط ا
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ينعكس بــدوره على توجيــه المختصــــــــــــــين في بنــاء وتطوير برامج وتــدخلات تــأهيليــة  

 تناسب خصائصهم، مما ينعكس أيضًا على توفير خدمات تأهيلية أفضل لهم. 
 تســــتمد الدراســــة أهميتها من أهمية العينة المســــتهدفة؛ حيث تســـــتهدف: أهمية العينة (ب

إحدى المتلازمات النادرة؛ وهي متلازمة جوبرت، فعلى الرغم من ندرة هذه المتلازمة 
ا، إلا أن هناك حاجة ماســــــــــة  من الناحية التطبيقية والعلمية  –وندرة الأبحاث أيضــــــــــً

لمزيد من الدراســــات النفســــية والتربوية التي تســــتهدف ذوي هذه  -والعملية والأخلاقية
علمين والمختصـــــــــــين وأســـــــــــر ذوي متلازمة جوبرت من الفئة، وذلك بهدف تمكين الم

 تقديم الخدمات التأهيلية المناسبة لهؤلاء الأطفال.
تســــــــــــتهدف الدراســــــــــــة الحالية حالة واحدة من الأطفال ذوي  أهمية المرحلة العمرية: (ج

-9متلازمـة جوبرت )س، ع( ، في مرحلـة الطفولـة المتـأخرة وهي مرحلـة تبـدأ من )
والتطورات النمائية )الجســمية  حلة بالعديد من الخصــائص( عام، وتتســم هذه المر 12

والنفســــية والاجتماعية والحركية والانفعالية( كذلك تتصــــف هذه المرحلة بوجود المزيد 
من الاحتياجات والمطالب المتطلبة من الطفل، حيث أنه يكون مطالبًا بالمزيد من 

ن الضبط الانفعالي، كما الاعتماد على نفسه وتحمل مزيد من المسئوليات، ومزيدًا م
أن هذه المرحلة مناســـــــــــبة لعملية التنشـــــــــــئة الاجتماعية، كما أن بعض الســـــــــــلوكيات 

)هشــــــام أحمد المقبولة منه في المرحلة الســــــابقة تصــــــبح غير مُتقبلة في هذه المرحلة 
(، وبــالتــالي فــ ن هــذه المرحلــة تعتبر مرحلــة فــارقــة من 175-174:  2015غراب، 

مراحل حياة الطفل، ومن هذا المنطلق تكمن الأهمية التطبيقية لهذه الدراســـــــــــــــة في 
ا  الوقوف على مدى تطور الطفل في أكثر من جانب من الجوانب النمائية، وأيضــــــــــــــً

شــــكل هذا أهمية وفائدة كبيرتين من الناحية خصــــائص هذا التطور، حيث يُمكن أن يُ 
التطبيقية، حيث يمكن أن تُوَجِه الدراســـــــــــــــة طرق التأهيل من الناحية الكي ية، وذلك 
بهـدف إعداد الطفـل للمرحلـة النمـائيـة والتـأهيليـة التـاليـة وهي مرحلـة التـأهيـل المهني، 

 لتحق بها. والتي لها مطالب واحتياجات يجب أن يتم إعداد الطفل لها قبل أن ي
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 :تعريفات ومفاهيم الدراسة
 تهتم الدراسة مجموعة من التعريفات والمفاهيم وهي كالتالي:

 :(Joubert syndrome) متلازمة جوبرت .1
هي أحد المتلازمات الجينية الوراثية التي تنشأ في المرحلة الجنينية، وهي اضطراب أو     

أو ما يعرف بجسر المخيخ، وتحدث نتيجة عدم التخلق الكامل  خلل يصيب الدودة المخيخية
لجزء من الدماغ، ومن أبرز أعراضها، اضطراب في التنفس )ضعف التنفس / فرط التنفس(، 
وحركات غير طبيعية في العين )خاصة تعذر الأداء الحركي للعين(، الترنح في المشي بسبب 

إعاقة ذهنية متفاوتة الشدة، بالإضافة إلى  ارتخاء العضلات، وكبر حجم الدماغ نسبيًا، مع
 ,.Ferland et al)قصورًا في الأداء التكيفي والتواصل والمهارات الحركية الصغيرة والكبيرة 

2004 :1008) ، 
: سيتم الاعتماد على تعريفات المجالات النمائية المجالات النمائية للسلوك التكيفي .2

 :عبد الموجود عبد السميع( وهي كالتاليمن خلال مقياس السلوك التكيفي )إعداد: 
: ويشير إلى كفاءة الفرد الاجتماعية والشخصية، ويتمركز الاهتمام المجال الاجتماعي (أ

الأكبر حول كي ية تأدية الأفراد للسلوكيات اللازمة للتفاعل الاجتماعي وللتوافق مع 
 (.86: 2016الآخرين بطريقة مستمرة ومستقرة )عبد الموجود عبد السميع، 

ويتضمن مهارات التواصل )مهارة الكلام، اللغة، الاستماع،  المجال المفاهيمي: (ب
المحادثة(، والمهارات الأكاديمية الوظي ية )مهارات القراءة الأساسية، والتوجه الذاتي 
)المهارات المطلوبة للاستقلالية، وتحمل المسئولية، والتحكم الذاتي والذي يتضمن 

وإتباع التوجيهات، والقيام بالاختيارات(، ويتضمن المجال بدء واستكمال المهام، 
المفاهيمي على أربع اختبارات فرعية هي الفهم اللغوي، واللغة التعبيرية، المال والقيمة 

 (.65: 2016والالتزام بالمواعيد )عبد الموجود عبد السميع، 
هارات الحركية المجال الحركي المهارات الحركية الكبرى والم يتضمن :المجال الحركي (ج

الصغرى، وتُقيم المهارات الحركية مثل التنقل واللياقة البدنية والتناسق والتآزر بين 
اليد والعين، حيث تضم المهارات الحركية الكبرى كل من )الجلوس، واستخدام الذراع 
والرجلين وعضلات الجسم كله في مهام تتضمن التوازن والتنسيق والقوة والاحتمال، 

هارات الحركية الصغرى المهارات الي تتطلب التآزر بين العين واليد وتتضمن الم
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عبد الموجود عبد )وذلك باستخدام العضلات الصغيرة في الأصابع واليدين والذراعين  

 (.69: 2016السميع، 
ويتضمن المجال العملي العناية بالذات، والتي تتضمن )تناول المجال العملي:  (د

خول الحمام، والنظافة الشخصية(، والحياة المنزلية أو الطعام، وارتداء الملابس، ود
المدرسية والتي تتضمن )النظافة الشخصية، والمحافظة على الأغراض، وإعداد 
الطعام والأعمال المنزلية(، التوجه المجتمعي والذي يتضمن المصادر المجتمعيةـ 

ن )الاستجابة والتسوق، والتجول في المجتمع(، ومهارات الصحة والأمان والتي تتضم
عبد الموجود عبد ) للمرض أو الإصابة، وتناول الأدوية، وأخذ الحيطة أو الحذر(

 (.65: 2016السميع، 
 الإطار النظري والدراسات السابقة

 اولًا الإطار النظري:
 متلازمة جوبرت

متلازمة جوبرت هي اضطراب وراثي في النمو الجيني حيث تم تحديده لأول مرة في       
مولود  100,000وهي من المتلازمات الوراثية النادرة التي تُصيب واحد من كل  ،1969عام 

وتحدث هذه المتلازمة نتيجة عوامل وراثية، وهذه العوامل ترتبط بحدوث طفرات جينية ولا 
يعرف سبب لحدوثها، حيث تؤثر تلك الطفرات الجينية على الجينات التي تختص بصنع 

أثناء نقل الإشارات الخلوية،  مهمًاوظيفة الأهداب، التي تؤدي دورًا البروتينات المُؤثرة على 
كما تعد مهمةً في وظيفة الكثير من خلايا الجسم، مثل خلايا الأعصاب، وخلايا الكبد والكلى، 

وتنشأ هذه المتلازمة بانتقال  .وهذا بالإضافة إلى عمل الحواس مثل الشم والنظر والسمع
الجينات الوراثية المتنحية من الوالدين الى الأبناء، حيث يحتوي الحيوان المنوي والبويضة على 
نفس الجين المعطوب، وتكون نسبة حدوث المرض لوالدين يحملان نفس الجين المعطوب 

صحيح. في كل حمل، يحدث عندما لا تتطور أجزاء من الدماغ بشكل  %25تصل الى 
ويصيب كل طفل بشكل مختلف، من الأعراض البسيطة إلى الشديدة، يمكن أن يسبب مشاكل 
في التطور الفكري والمهارات الحركية والبصر ووظائف الكلى أو الكبد، ويتم تشخيص متلازمة 
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 جوبرت من خلال "علامة الضرس" على التصوير بالرنين المغناطيسي للدماغ
(Ioannidou& Chourmouzi ,2022:95) 

 السمات والأعراض الكلينكية لذوي متلازمة جوبرت:
تظهر العديد من الأعراض الكلينيكية لمتلازمة جوبرت في مرحلة الطفولة، ويتأخر معظم    

الأطفال المصابين في المراحل الحركية الكبرى، الميزات الأكثر شيوعًا هي: قلة التحكم في 
الطبيعية )فرط التنفس(، توقف التنفس أثناء النوم، العضلات )الرنح(، أنماط التنفس غير 

حركات غير طبيعية للعين واللسان، وتوتر عضلي منخفض، وتتراوح القدرة العقلية من الإعاقة 
الذهنية البسيطة إلى الشديدة، وعند تصوير الشخص المصاب بمتلازمة جوبرت بالرنين 

( حيث يكون جسر المخيخ غير المغناطيسي يظهر الدماغ على هيئة ضرس )علامة الضرس
موجود أو غير مكتمل وبه تشوهات، وبالإضافة إلى هذه الاعراض الأساسية، ف ن غالبية 
الأفراد المصابون بمتلازمة جوبرت لديهم أيضًا مشكلات في أعضاء الجسم الأخرى بما في 

د ترتبط ذلك العين والكلى والكبد والهيكل العظمي، وتشمل بعض المشكلات الأخرى التي ق
بمتلازمة جوبرت تشوهات العين مثل النمو غير الطبيعي للشبكية، والشذوذ في القزحية، 
وحركات العين غير الطبيعية )الرأرأة(، والعينين المتقاطعتين )الحول( وتدلي الجفون )تدلي 
الجفون(. تشمل المشكلات الأخرى المرتبطة أحيانًا بمتلازمة جوبرت تشوهات الكلى و / أو 

كبد، وزيادة أصابع اليدين والقدمين )كثرة الأصابع(، وفجوة في الجمجمة مع نتوء في الأغشية ال
 .(Barzegar& Malaki, 2013 :43)التي تغطي الدماغ )قيلة الدماغ( وتشوهات هرمونية 

من المحتمــل أن تكون أعراض متلازمــة جوبرت نــاجمــة عن عــدم تكوّن الــدودة المخيخيــة،    
وقد تم تحديد ،  (Gillberg,1995:220) ناتجة عن اضـــــــطراب وراثي متنحيوالتي بدورها 

ا بهــــــذا النمط الظــــــاهري لمتلازمـــــة جوبرت  20أكثر من  ا مرتبطــــــً  Lamonica,et)جينــــــً

al,2016 :823)  تم وصف متلازمة جوبرت في الأصل كلينيكية  وبخصوص الأعراض الإ
 hyperventilationفي عائلة تعاني من فرط التنفس  1968من قبل ماري جوبرت في عام 

ـــــــأخر العقلي مع عـــــــدم تكون دودة المخيخ  ـــــــة والترنح ،والت وحركـــــــات العين غير الطبيعي
cerebellar vermis عية مختلفة ، ويمكن تقسيم متلازمة جوبرت إلى مجموعات تصنيف فر

بناءً على العرض الســريري والمظهر المرضــي العصــبي يشــار عادة إلى المتلازمة الموصــوفة 
في الأصـل كمتلازمة جوبرت الكلاسـيكية والتي تتكون بشـكل أسـاسـي بسـبب الجهاز العصـبي 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Lam%C3%B4nica+DA&cauthor_id=28001274
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(؛ حيث يعاني المرضــــــى المصــــــابون بمتلازمة جوبرت الكلاســــــيكية أولًا من CNSالمركزي ) 

( والتنفس غير الطبيعي وغير المنتظم )فرط التنفس hypotoniaتر ضــــــــــــــعف )نقص التو 
العرضــــــــــــــي و / أو انقطاع النفس( لدى الأطفال حديثي الولادة، كما تظهر في وقت لاحق ، 
حركـــات غير نمطيـــة للعين مثـــل تعـــذر الأداء الحركي للعين، والرأرأة )أي تـــذبـــذب المقلتين 

، وحركات المرآة )الســلوك الذي بواســطته تنعكس ataxiaالســريع اللاإرادي(، والحول، والترنح 
الحركات على جانب واحد من الجســــــــــــــم على الجانب الآخر(، يمكن أن يعاني المصــــــــــــــابون 
ـــة تتراوح من الـــذكـــاء  ـــدرات المعرفي ـــأخر في النمو ومجموعـــة من الق بمتلازمـــة جوبرت من ت

زمة جوبرت وجود الطبيعي للتخلف العقلي الشـــــــــــديد، ومن الســـــــــــمات الشـــــــــــائعة الأخرى لمتلا
، وقد تم وصــــــف شــــــخصــــــين مصــــــابين (Squire,2009:4408)ســــــلوكيات شــــــبيهة بالتوحد

بمتلازمة جوبرت بســــــــــلوك توحد واضــــــــــح ، واحد منهم على الأقل اســــــــــتوفى المعايير الكاملة 
، وكان هذان الشخصان يتمتعان بمعدلات ذكاء عالية بشكل -DSM-III لاضطراب التوحد

، وتعتبر الحالة الثانية  (Gillberg,1995:219)( 85و  64اســـــــــتثنائي )معدل ذكاء كامل 
 Reynolds& Janzen,2007 : 1177))هي حالة استثنائية في معدل ذكائها 

موعة متنوعة من المتلازمات كثيرًا ما تُلاحظ الطفرات في الجينات النمائية الأساسية في مج   
  cerebellumالنمائية العصبية البشرية، وهي تشمل الاضطرابات التي تصيب المخيخ 

 ataxia)وجذع الدماغ( بعضًا من هذه الاضطرابات التنموية، والتي غالبًا ما تؤدي إلى الترنج 
وحد، وبالتالي ، ف ن وتأخر النمو، وصعوبات التعلم، والتخلف العقلي، والسلوكيات الشبيهة بالت

تحديد وتوصيف الجينات المسؤولة عن هذه الاضطرابات النمائية العصبية سيكون أمرًا بالغ 
الأهمية في فهمنا للآليات الأساسية لتطور المخيخ وجذع الدماغ بالإضافة إلى فهم هذه 

التي الاضطرابات العصبية، ومتلازمة جوبرت هي أحد هذه الاضطرابات النمائية العصبية 
 .(Squire,2009:4408)يتأثر فيها تطور المخيخ وجذع الدماغ بشكل كبير 

تم إجراؤها على طفل يبلغ من العمر  (Tabassum et al,2023)وفي دراسة حالة قام بها    
( أشهر والتي أظهرت وجود تأخر في النمو ونقص التوتر واختلال حركي)الرنح(، في حين 9)

ية في سن شهرين ونصف، وكان لا يزال غير قادر على التحكم اظهر الطفل ابتسامة اجتماع
أشهر، وفي ذات الوقت لم يُلاحظ وجود أي شذوذ في الجهاز التنفسي أو  9في رقبته في سن 

 حركي للعين أثناء الفحص.
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ويجب الإشــــــارة إلى ان متلازمة جوبرت هي متلازمة غير متجانســــــة كلينيكًا، حيث يوجد     
فئات فرعية متمايزة من متلازمة جوبرت الكلاسيكية التي تشمل تشوهات  ما لا يقل عن ثلاث

 polymicrogyriaالدماغ، والتي تشـــــــتمل ضـــــــمور الشـــــــبكية، وعيوب في التلافيف المخية 
والقصــور الكلوي، توضــح هذه الفئات الفرعية المتعددة من متلازمة جوبرت أن هذه المتلازمة 

 .(Squire,2009:4408)غير متجانسة إكلينيكيًا 
 الأنواع الفرعية لمتلازمة جوبرت:

هناك العديد من الأنواع الفرعية لمتلازمة جوبرت؛ حيث يوجد متلازمة جوبرت مع مرض     
(، ومتلازمة جوبرت مع JS-Ren(، ومتلازمة جوبرت مع مرض الكُلى )JS-Retالشبكية )

(، ومتلازمة JS-Hرض الكبد )(، ومتلازمة جوبرت مع مJS-ORأمراض العين والكُلية )
 ( وأنواع فرعية أخرى أقل شيوعًا.  JS-OFDالسمات الرقمية للوجه ) -جوبرت مع أمراض الفم، 

( باعتلال الشبكية الصباغي JS-Retتتميز متلازمة جوبرت المصابة بمرض الشبكية )    
تكون شديدة في  الذي قد لا يمكن تمييزه عن التهاب الشبكية الصباغي الكلاسيكي. يمكن أن

بعض الأحيان مع بداية حديثي الولادة من العمى الخلقي. ومع ذلك، قد لا يكون مرض الشبكية 
تقدميًا ولا يكون موجودًا دائمًا في مرحلة الطفولة أو الطفولة المبكرة. تم وصف متلازمة جوبرت 

الكلى( ومرض  التهاب الكلية )التهاب وتندب-( تقليديا في شكلين JS-Renمع مرض الكلى )
الكلى المتعدد الكيسات، ومع ذلك، يبدو الآن أن هذه جزء من سلسلة متصلة مع مظاهر كلوية 
محددة تختلف حسب مرحلة المرض الكلوي. في متلازمة جوبرت المصابة بأمراض العين 

(، غالبًا ما يحدث مرض الشبكية والضعف الكلوي معًا في نفس الفرد. عادةً JS-ORالكلوية )
( بالتليف الكبدي )الكبد( الذي JS-Hتظهر متلازمة جوبرت المصحوبة بمرض كبدي )ما 

 (Latour et al, 2020)الولادة يكون عادةً تقدميًا ولكنه نادرًا ما يكون مصحوبًا بأعراض عند 
ومتلازمة جوبرت هي حالة متغيرة للغاية، ولم يتم بعد تحديد النطاق الكامل للأعراض، تم    

من الحالات التي توجد فيها "علامة الضرس" وخصائص متلازمة جوبرت  وصف العديد
بالإضافة إلى نتائج أخرى، لم يتضح بعد ما إذا كانت هذه الشروط هي متغيرات من متلازمة 

ذات  جوبرت أو متلازمات منفصلة، وقد سميت هذه الشروط "متلازمة جوبرت والاضطرابات
 .(Ullah et al , 2022 :79)الصلة 
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( أن متلازمة جوبرت قد تتشابه في بعض et al, 2022 Smairويذكر كل من )     

، ويُطلق Dandy-Walker malformation الخصائص العصبية مع متلازمة داندي ووكر
على متلازمة جوبرت مع متلازمة داندي ووكر متلازمة جوبرت بلس، وهي متلازمة نادر 

 للغاية.
 أسباب متلازمة جوبرت: 

تتعدد الأسباب المسببة للإعاقة الذهنية والتي بالرغم من التوصل إلى العديد من العوامل    
( % 25المسببة لها، إلا أن العوامل المسببة للإعاقة الذهنية المعروفة حتى الأن لا تمثل إلا )

( % الباقة من العوامل غير معروفة، 75من الأسباب العضوية المعروفة، في حين تبقي ال )
تنقسم هذه العوامل إلى أسباب بيئية، ووراثية؛ والتي منها عوامل وراثية مباشرة وعوامل  حيث

 (.19: 2015وراثية غير مباشرة )فكري لطيف متولي،
تم تحديد أكثر من ثلاثين جينًا تسبب متلازمة وبخصوص متلازمة وذلك باعتبارها إحدى     

لمنتجة من هذه الجينات تلعب أدوارًا في جوبرت، من المعروف أو يشتبه في أن البروتينات ا
هياكل الخلايا تسمى الأهداب الأولية. والأهداب الأولية هي نتوءات مجهرية تشبه الأصابع 
تبرز من سطح الخلايا وتشارك في استشعار البيئة المادية والإشارات الكيميائية. الأهداب 

ما في ذلك خلايا الدماغ )الخلايا العصبية( الأولية مهمة لبنية ووظيفة العديد من أنواع الخلايا، ب
وخلايا معينة في الكلى والكبد. الأهداب الأولية ضرورية أيضًا لإدراك المدخلات الحسية، 

 (Matsushita et al, 2022 :161)والتي يفسرها الدماغ للبصر والسمع والشم 
بنية ووظيفة الأهداب  تؤدي الطفرات في الجينات المرتبطة بمتلازمة جوبرت إلى مشاكل في   

الأولية، ويمكن أن تؤدي العيوب في هياكل الخلايا هذه إلى تعطيل مسارات الإشارات الكيميائية 
المهمة أثناء التطور. على الرغم من أن الباحثين يعتقدون أن الأهداب الأولية المعيبة هي 

يف تؤدي إلى تشوهات المسؤولة عن معظم سمات هذه الاضطرابات، إلا أنه لا يُفهم تمامًا ك
 .(Latour et al, 2020)نمو معينة 

تم العثور على طفرات في الجينات المعروفة بأنها مرتبطة بمتلازمة جوبرت في حوالي    
٪ من الأشخاص المصابين بهذه الحالة. في المرضى الباقين، السبب الجيني غير 60-90

ض سريرية مختلفة لمتلازمة جوبرت معروف، اعتمادا على الجين المعني، يمكن أن تحدث عرو 
مسؤولة عن هذه الحالة في  AHI1 (JBTS3)في الفرد المصاب. تكون الطفرة في جين 
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٪ من العائلات، غالبًا ما يعاني الأفراد المصابون بهذه الطفرة الجينية من 10-٪ 7حوالي 
 Devi et al, 2020 :44))ضعف البصر بسبب ضمور الشبكية 

 جوبرت: نسب انتشار متلازمة
نادرة جدًا، ولا تتوفر أرقام دقيقة حول نسب انتشارها المتلازمات ال تعد متلازمة جوبرت من   

(Gillberg,1995:219) حيث يشــــير كل من ،(Leão et al,2010:273)  إلى أن نســــبة
وبخصوص شيوع متلازمة جوبرت بين (، 100,000: 1انتشارها في الولايات المتحدة تُقدر )

  (Gillberg,1995:219)شائعة بنفس القدر في الجنسين  الجنسين فهي
عامًا  48تم إجراؤها على رجل يبلغ من العمر  (Gunzler et al ,2007)وفي دراســـــــــــة    

يعاني من اضــــطراب في المشــــي، تعذر الأداء الحركي للعين، تأخر حركي، وضــــعف إدراكي 
..الخ توضـــــح هذه الحالة أن المصـــــاب بمتلازمة جوبرت قد يعيش حتى مرحلة البلوغ ويظهر 

 Matoba et)ن،  وفي ذات الســــــــياق وصــــــــفت دراســــــــة كلًا من كاضــــــــطراب عصــــــــبي مزم

al,2022) ( ا بنمط ظــاهري 60شــــــــــــــقيقين بقيــا على قيــد الحيــاة لفترة طويلــة أكثر من ( عــامــً
خ يف لمتلازمة جوبرت، وكانا يعانيان من شــذوذ خلقي في الوجه وترنح، مع وجود تشــوه في 
جســـــر المخيخ )علامة ضـــــرس(، كما أظهر أحدهم إعاقة ذهنية خ يفة وحركات غير طبيعية 

 ي المشي.في العين واضطراب ف
 المظاهر اللغوية والسلوكية والمعرفية والحركية لذوي متلازمة جوبرت:

عمليًا ف ن جميع الأطفال المصـــــــــابين بمتلازمة جوبرت يتأخرون في اكتســـــــــاب في جميع     
مراحل نموهم مع اختلاف شـــــــــــــــدة التـأخر، وغالبـا ما تكون اللغـة التعبيرية أســــــــــــــوأ من اللغة 

الإبراكســــــــــيا الحركية، وفيما يتعلق بالتطور في كل اللغة، والمهارات الاســــــــــتقبالية الناتجة عن 
الحركية الكبيرة، والحركية الدقيقة التكي ية والمجال الشــــخصــــي الاجتماعي، وقد أشــــارت نتائج 
إحدى الدراســـات والتي اســـتهدفت طفلًا من ذوي متلازمة جوبرت، أشـــارت إلى أن أداء الطفل 

ا بالنســبة لعمره الزمني، وبشــكل عام يتأخر جميع ذوي متلازمة كان أقل بكثير مما كان متوقعً 
جوبرت في جميع المجالات النمائية بمســــــــــــتويات مختلفة من الشــــــــــــدة، والعديد منهم يتمتعون 
بقدرات ضــــــــــــعيفة في المهارات الاســــــــــــتقلالية المتعلقة بأنشــــــــــــطة الحياة اليومية، والذهاب إلى 

ا عن مجموعة من المدرســــــــــة، بالإضــــــــــافة لقدرات تعليمية محدودة ، أبلغت والدة الطفل أيضــــــــــً
الســــلوكيات من الانفعال والهياج المفرط وإيذاء النفس ونوبات الغضــــب، خاصــــة عندما يكون 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Gunzler+SA&cauthor_id=17149728
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 تتبعية متلازمة جوبرت: دراسة طولية
 Lamonica et al,2016)خارج سياقه المألوف ، في مواقف الإجهاد ، متعبًا أو متناقضًا  

: 826-827)  
يُظهر أطفال متلازمة جوبرت أداءً ضــــــــــــــعيفًا في المهام التي تتطلب قدرات حركية كبيرة     

ودقيقة أو تنسـيق الأنظمة الحركية، وخاصـة القدرات الحركية الفموية، ويعاني حوالي خمسـون 
من عدم ثبات المشــــــي مع ترنح، كما أن في المائة من الأطفال المصــــــابين بمتلازمة جوبرت 

  (Lamonica et al,2016 :827) لديهم خلل وظيفي حركي
وفيمــــــا يخص الوظــــــائف المعرفيــــــة والســــــــــــــلوك التكيفي فقــــــد أشـــــــــــــــــــارت نتــــــائج دراســـــــــــــــــــة 

(Poretti&Gerner,2016)  والتي اســــــــــتهدفت فحص الوظائف المعرفية والســــــــــلوك والأداء
(، وقد توصلت نتائج الدراسة 54التكيفي في مجموعة من الأطفال ذوي متلازمة جوبرت )ن=

٪( كان لديهم تأخر نمائي شــــــــــــامل، وتم تقييم الوظائف المعرفية 81( طفلًا أي )44إلى أن )
( درجة، وكان طبيعيًا في ســـــتة أطفال 58م )( لديهIQ( منهم وكان متوســـــط الذكاء )49في )
٪( منهم، وقد كان الذكاء الأدائي أو العملي أقل من الذكاء اللفظي لديهم، وجاءت 11أي )

الدرجات في الاختبارات الفرعية للعناصــــر الحســــابية والفهم اللفظي منخفضــــة بشــــكل خاص، 
ا 7.4هم أي )كما أن لديهم ضـــــــعفًا في الذاكرة العاملة،  تم تشـــــــخيص أربعة من ٪( تشـــــــخيصـــــــً

( قصـــــورًا في الانتباه ، وفرطًا في 54٪( من أصـــــل )39طفلًا أي ) (21نفســـــيًا، وقد أظهر )
النشـــاط ، بالإضـــافة إلى الانســـحاب الاجتماعي ، والســـلوكيات غير النمطية والتي تؤثر على 

لق مثــل )الق Internalizingالحيــاة اليوميــة، وكــانــت الاضــــــــــــــطرابــات الموجهــة إلى الــداخــل 
، externalizingوالتواصــل الاجتماعي( أكثر شــيوعًا من الاضــطرابات الموجهة إلى الخارج 

وقد أظهر اختبار الأداء التكيفي أن المجال الحركي كان المجال الأكثر ضــــــــعفًا، مما كان له 
تأثير بشــــــــــــكل ســــــــــــلبي على مهارات الرعاية الذاتية والمهارات الاجتماعية والأكاديمية ، بينما 

 مهارات التواصل أفضل نسبيًا. كانت 
    الأعراض المرضية المتداخلة مع متلازمة جوبرت:

من المعروف أنه قد تتداخل وتتزامن الكثير من الإعاقات والاضــــــــــــــطرابات مع بعضــــــــــــــها    
البعض، فقد تتزامن الإعاقة الذهنية مع اضــــــــــــــطراب طيف التوحد، وقد تتزامن اضــــــــــــــطرابات 

الخ، ومن هذا المنطلق ف ن متلازمة جوبرت شأنها شأن الكثير التواصل مع الإعاقة الذهنية. 
 من الإعاقات يمكن أن يتزامن معها بعض الإعاقات الأخرى.

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Lam%C3%B4nica+DA&cauthor_id=28001274
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Lam%C3%B4nica+DA&cauthor_id=28001274
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من  59فحصت عدد  والتي ),2020Radha Rama Devi,et al(دراسة وقد أشارت      
عائلة، أن نســـــــــــبة ذوي متلازمة جوبرت الكلاســـــــــــيكية  55المصـــــــــــابين بمتلازمة جوبرت من 

٪(، تعدد الأصــــــابع 22.0٪(، ومتلازمة جوبرت مع أمراض الشــــــبكية )62.7)النقية( كانت )
 جينًا لدى هؤلاء المصابين. 11٪(، وتم تحديد 1.7٪( والكُلى )1.7٪(، إصابة الكبد )8.5)

وعلاقته بذوي متلازمة جوبرت، فقد توصلت نتائج  وبخصوص اضطراب طيف التوحد   
وذلك بهدف تحديد ما إذا كان المصابون  (Ozonoff et al,1999)دراسة اجراها كل من 

بمتلازمة جوبرت يظهرون سمات التوحد على النحو المحدد في الدليل التشخيصي والإحصائي 
طفلًا مصابًا بمتلازمة جوبرت  11، تم فحص DSM-IV) الرابع للاضطرابات العقلية )

د، فقد استوفى باستخدام مراجعة تشخيص التوحد المنقحة وجدول الملاحظة لتشخيص التوح
لاضطراب التوحد وواحد لاضطراب النمو الشامل، وأظهر  DSM-IVثلاثة أطفال معايير 

، لكنهم لم يستوفوا  DSM-IVالسبعة الآخرون عرضًا واحدًا على الأقل من أعراض التوحد 
 (PDD)معايير الاضطرابات النمائية المنتشرة 

 :التقييم والتدخلات العلاجية لذوي متلازمة جوبرت
إن تقييم وتشخيص الأطفال ذوي الإعاقة الذهنية ينتهج خطوات محددة وواضحة بناء على    

القياسات السيكومترية والأعراض الكلينيكية، حيث يُشير الدليل التشخيصي والإحصائي 
إلى أنه يجب أن  (DSM-5-TR)الخامس للاضطرابات النفسية الخامس في مراجعته الثانية 

تتحقق ثلاثة معايير لتشخيص الإعاقة الذهنية، وهي القصور في الوظائف الذهنية، القصور 
 ,DSM5-TRفي الوظائف التكي ية، ظهور القصور العقلي والتكيفي خلال مرحلة التطور 

2022: 38)). 
درات الفكرية وبالتالي ف ن التقييم الشــــــــــــــامل للإعاقة الذهنية يجب أن يتضــــــــــــــمن تقييمًا للق   

والأداء التكيفي، وتحديد الأسباب الوراثية وغير الوراثية، وتقييم الظروف الطبية المرتبطة بها، 
وتقييم الاضــــطرابات النفســــية أو العاط ية أو الســــلوكية التي قد تصــــاحبها، ويمكن أن يشــــتمل 

ا التاريخ الطبي والفحص الجســــــــــــــدي والتقييم الوراثي  عودة، ناهد )محمد محمد التقييم أيضــــــــــــــً
 (.45: 2016شعيب فقيري، 

وبناء على ما تقدم ف نه يجب أن يتضـــــــــمن تقييم وتشـــــــــخيص ذوي متلازمة جوبرت دائمًا     
اختبار الذكاء وتقييمًا أســاســيًا من قبل طبيب نفســاني عصــبي للأطفال، وذلك في حالة وجود 

https://journals.sagepub.com/doi/abs/10.1177/088307389901401003#con1
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 تتبعية متلازمة جوبرت: دراسة طولية
وي ضــــــروريًا لذوي يكون العمل النفســــــي العصــــــبي والنفســــــي والترب أعراض توحد مرتبطة، وقد 

 . (Gillberg,1995:219) جوبرتمتلازمة 
أما بخصــــــوص التدخلات والعلاجات الطبية والتأهيلية لذوي متلازمة جوبرت فقد أشــــــار      

في دراســـتهم إلى أنه لا يوجد علاج طبي نهائي متاح لهذه  (Tabassum et al,2023) كل
المتلازمة، لذلك يتم التعامل من خلال مزيجًا من الاســــتراتيجيات المعرفية والســــلوكية والمهنية 

 والنفسية من أجل إدارة الطيف الواسع من الأعراض.
طبيعي والعلاج ويجب أن تشمل البرامج التأهيلية لذوي متلازمة جوبرت على العلاج ال     

الوظيفي والتربية الخاصة وعلاج النطق واللغة، بالإضافة للعلاج الطبي والدوائي، فقد أظهر 
التدخل المبكر مزايا ملحوظة في تعزيز تدعيم نمو هؤلاء الأطفال في جميع النواحي النمائية، 

تدخل متعدد وإذا تم تناول متلازمة جوبرت من الناحية التأهيلية مبكرًا من خلال برنامج 
التخصصات يتضمن العلاج الطبيعي، والعلاج المهني، وعلاج النطق، فقد يكون ذلك مفيدًا 

 .Ahmed et al ,2023, 42050)جدا في تقدم وتطور ذوي هذه المتلازمة )
( أن مجــالات التــدريس للأطفــال المعــاقين 90-81: 2015يــذكر فكري لطيف متولي )    

ى التعليمي بالنسبة للعملية التعليمية لن تخرج عن مهارات الحياة ذهنيًا والتي يتضمنها المحتو 
الأســـــاســـــية، والتي تمكنه من أن يحيا بشـــــكل مناســـــب، وبالتالي ف ن محتويات الخطة التربوية 
للأطفال ذوي الإعاقة الذهنية يجيب أن تتضــــــــــــــمن كل من أنشــــــــــــــطة الحياة اليومية )الرعاية 

الادراكية، أنشطة تنمية الحواس، أنشطة التواصل، الأنشطة الذاتية، الأنشطة المنزلية(، المواد 
 الحركية، الجوانب النفسية، وبرامج التنشئة الاجتماعية. الخ.

تبدأ عملية التخطيط للبرامج التربوية بمجموعة من الإجراءات، من أولها الشــــــــــعور بوجود     
المجال النفســــــــــي والتربوي مشــــــــــكلة، ومن ثم التقييم وتحديد قدرات الطفل، ويختلف التقييم في 

عن التقييم في المجالات الأخرى، حيث يتســـــــــــع مجال التقييم في التربية الخاصـــــــــــة ليشـــــــــــمل 
 (.99: 2015مساحات واسعة ومهارات متعددة يجب أن يتم تقييمها )فكري لطيف متولي ،

، ومن ضـــــمن هذه الأدوات والبرامج التي يمكن اســـــتخدامها مع الأطفال ذوي الإعاقة الذهنية 
وقد إعداد الخطط التربوية الفردية للحالة قيد الدراســة على مدار الأربعة ســنوات الســابقة والتي 

 من خلالها وهي كالتالي:
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 AEPSنظام القياس والتقييم والبرمجة  .1

The Assessment, Evaluation, and Programming System for 

Infants and Children  

( بأنه نظام يعمل على مساعدة مزودي خدمة التدخل Bricker et all, 2015يعرفه )   
المبكر ومقدمي الرعاية في إعداد نشاطات التقييم الوظيفي والتنسيق بين الأهداف، والتدخل 
والتقييم للأطفال الصغار ذوي الإعاقة أو المعرضين لخطرها بشكل متكامل يشمل المشاركة 

 الأسرية للأطفال من الولادة إلى عمر السادسة. 
لكي يستخدم مع الأطفال ذوي  AEPSولقد تم تصميم نظام القياس والتقييم والبرمجة     

الاعاقات أو المعرضين لخطرها، وهو يستخدم مع الأطفال ذوي متلازمة داون والشلل الدماغي 
واضطرابات الجهاز العصبي المركزي واضطرابات الصرع والاعاقات الحسية وحالات التأخر 

 (.16: 2015ديان بريكر، النمائي العام )
 4يتكون من  AEPS( أن نظام القياس والتقييم والبرمجة Horn, E. M, 2003ويذكر )
 مجلدات:
 .AEPS: دليل إدارة 1المجلد 
من عمر الميلاد حتى ثلاث سنوات ومن عمر ثلاث إلى ست  AEPS: اختبار 2المجلد 
 سنوات.
 نوات.من عمر الميلاد حتى ثلاث س AEPS: منهج 3المجلد 
 من عمر ثلاث سنوات إلى ست سنوات.   AEPS: منهج 4المجلد 

ويتضمن المجلد الرابع المنهج الخاص بمستوى الأطفال من الثالثة إلى السادسة من ست 
 مجالات وكل مجال يتكون من عدة جدائل كالتالي:

 ويتكون من؛ التنسيق الحركي الثنائي، والكتابة الناشئة.مجال الحركات الدقيقة:  .1
 التوازن والقدرة على الحركة، ومهارات اللعب. ويتكون من؛مجال الحركية الكلية:  .2
ويتكون من؛ وقت الطعام، النظافة الشخصية، ارتداء الملابس  المجال التكيفي: .3

 وخلعها.
ويتكون من؛ المفاهيم، التصنيف، الترتيب، تذكر الأحداث، حل  المجال المعرفي: .4

 ضيات، الوعي الصوتي والقراءة الناشئة.المشكلات، اللعب، ما قبل الريا
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ويتكون من؛ تفاعلات التواصل الاجتماعي، إنتاج مجال التواصل الاجتماعي:  .5 

 الكلمات والعبارات والجمل.
ويتكون من؛ التفاعل مع الآخرين، المشاركة، التفاعل مع المجال الاجتماعي:  .6

 البيئة، معرفة نفسه والآخرين.
 PORTGEفولة المبكرة بورتاج برنامج التنمية الشاملة للط .2

في ولاية ويسكونسن  1969أُسس برنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة بورتاج في عام      
في الولايات المتحدة الأمريكية، وهو واحد من عدة مشروعات يوصى بها مع الأطفال ذوي 

ل من المنزل إلى الاحتياجات الخاصة في مرحلة ما قبل المدرسة من أجل تأهيلهم للانتقا
 (Al-Wedyan & Al-Oweidi, 2021المدرسة )

برنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة بورتاج هو مجموعة من الأنشطة والممارسات      
والخبرات المهمة التي يقوم بها الأطفال الصغار خلال نطاق زمني معين لتحقيق أهداف نمائية 

 (Brue & Oakland, 2012معينة )
( أنه برنامج خاص بالتعلم المبكر يطبق Al-Wedyan & Al-Oweidi, 2021يعرفه )و     

على الأطفال ذوي الإعاقة الذين يعانون من تأخر نمائي أو في خطورة، وذلك للأطفال منذ 
الميلاد ودون الثالثة من العمر في محل اقامتهم ومنذ العام الثالث وحتى العام السادس من 

 تخصصة في التعليم المبكر أو في المنزل.العمر في المراكز الم
هو خدمة الأطفال  كان الهدف الأساسي لبرنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة بورتاج     

في الأماكن النائية، ومن أهم ميزاتها أن إجراءاتها وأنظمتها التعليمية تعتبر الأسرة بمثابة شريك 
أساسي في عملية صنع القرار المتعلق بنوع وطبيعة الخدمات والأنشطة المصاحبة، ويهدف 

ئمين على الرعاية على برنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة بورتاج إلى تدريب الأسر والقا
كي ية التعامل مع الأطفال، وهو أيضًا يُهيئ كل الأطفال المشمولين فيه على التعلم في بيئات 
أقل تقييدًا وأكثر ملائمة لهم، ويخدم البرنامج جميع الأطفال بالإضافة إلى الأطفال ذوي التأخر 

 النمائي ومن هم في خطورة.
( أن برنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة Sarouphim & Kassem , 2022ويذكر )    

لغة وتم تنفيذه على نطاق  35بورتاج يقدم خدمات مرتكزة على المنزل وقد تمت ترجمته إلى 
واسع في العديد من البلدان. يعتمد برنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة بورتاج على الاعتقاد 
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ج أفضل النتائج. وكجزء لا يتجزأ من السلوكية تركز بأن الخدمات المرتكزة على المنزل تنت
الأسس النظرية على التعلم التدريجي من خلال خطوات صغيرة وردود الفعل الفورية. النموذج 
ديناميكي ويتضمن ثلاثة عناصر: التركيز على الأسرة، واللعب بقيادة الطفل، والتعليم المنظم، 

 المعلم الأول والأكثر قيمة والأكثر تأثيرًا لأطفالهم. ويهدف إلى دعم أولياء الأمور باعتبارهم 
ويتكون برنامج البورتاج من خمس مجالات نمائية هي؛ )النمو الحركي، التنشئة الاجتماعية، 
النمو اللغوي، النمو المعرفي، ومساعدة الذات(، حيث يمكن تطبيقه بداية من ميلاد الطفل 

 ب جدا للأطفال ذوي الإعاقة الذهنية.حتى عمر السادسة من عمر الطفل، وهو مناس
 ـ خطة العلاج بالموسيقى4

إن الموسيقى هي أحد الطرق الثقافية للتواصل البشري والتي لا تتطلب قدرات لفظية، 
والعلاج بالموسيقى هو أسلوب راسخ يتم استخدامه مع مجموعة واسعة من التحديات المعرفية 

بالموسيقى، ويستجيبون للأحداث الموسيقية، وذلك لسهولتها والعاط ية، وعادة ما يهتم الأطفال 
على مسامعهم. نظرًا لأن الموسيقى محفزة وجذابة ويمكن استخدامها كمعزز طبيعي للحصول 

 . ) ,2016RamaChandran ,49(على الاستجابات المفضلة
أن الموسيقى تعتبر لغة عامة تمهد لإقامة  (Dumont et al,2017) ويشير كل من

علاقة آمنة بين الأفراد، أو بين الفرد وبيئته، أي أن من شأنها أن تُيسر حدوث العلاقات 
المختلفة بينهم، كما تسهل عملية التعلم، والتعبير عن الذات، وتحسن التواصل، كذلك ف ن 
الموسيقى من شأنها أن تجذب انتباه الطفل، كما تعد مصدر إثارة له، وتساعده على الانغماس 

شطة المختلفة، وقد تستخدم كمعزز طبيعي للاستجابات المرغوبة، فضلًا عن ذلك ف ن في الأن
العلاج بالموسيقى، يمكن أن يزيد من اشتراك الطفل في الأنشطة الاجتماعية بصورة أكثر 

 ملاءمة ومقبولة اجتماعيًا.
 Australian music Therapy( 2017وتعرف الجمعية الأسترالية للعلاج بالموسيقى )    

Association  بأنه نمط من التدخل الذي يتم خلاله استخدام الموسيقى، حيث يمكن أن
تُحدث الموسيقى تفاعلًا بين المعلم أو المعالج والأطفال في سبيل تعليمهم مهارات معينة، 
والتي من شأنها أن تعدل سلوكهم، وتساعدهم على الاندماج مع الأخرين المحيطين بهم، وعادة 

العلاج بالموسيقي مع الأطفال ذوي الاحتياجات الخاصة، وذلك بهدف تحسين  ما يستخدم
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مهاراتهم اللغوية والاجتماعية، وقدرتهم على التواصل وكذلك والمهارات المعرفية والادراكية  

 المختلفة.
والعلاج بالموسيقى هو أحد المداخل التدريبية والتأهيلية متعدد الحواس 

(Schellenberg et al,2015)  ويعمل العلاج بالموسيقى على الحد من أوجه القصور
والضعف الناتج عن اضطرابات الطفولة بوجه عام، ويعمل هذا المدخل الموسيقي على تحقيق 
الأهداف التربوية المحددة، لما يبديه الأطفال من ميل غير عادي تجاه الموسيقى، وحبهم 

أن استخدام أغاني الأطفال  (Canette et al,2020)للأغاني التعليمية والتدريبية، ويذكر 
وتشير كل من  وكلماتها البسيطة تساعد على تنمية المهارات اللغوية ومكونات اللغة لديهم.

(linnavalli et al ,2018)  أن استخدام الموسيقى مع الأطفال من ذوي الإعاقة الذهنية
راكية والحسية واللغوية، وذلك واضطرابات الطفولة، تؤدي الى تحسين قدراتهم المعرفية والاد

من خلال التدريب المكثف بجلسات العلاج بالموسيقى، وأن الدمج بين الجلسات التدريبية 
العادية وجلسات العلاج بالموسيقى يساعد على إنجاز الأهداف المرغوبة في وقت اقل وبطريقة 

 أكثر تشويقًا للطفل.  
لى إثارة الانتباه وتحسينه وزيادة إلى أن الموسيقى تؤدي إ (Bakan,2018)ويشير 

مدته ومداه وبعض المهارات الأخرى مثل التواصل والمهارات الاجتماعية والقضايا الحسية 
والسلوك والإدراك والمهارات الإدراكية الحركية والاعتماد على الذات أو تقرير المصير. يحدد 

أن الرقص والحركة على الموسيقى  المعالج التجارب الموسيقية التي يهتم بها الطفل، الى جانب
تثير أجهزة الطفل الحثية وتحسن المهارات الحركية لديه خصوصا مهارات الحركة الدقيقة، 

 وتجعله يستجيب للمواقف الاجتماعية في الموقف الارتجالي بشكل مناسب.

ا: دراسات سابقة
ا
 ثاني

دراســــة، حيث تم ترتيب يمكن تناول بعض الدراســــات الســــابقة والتي لها صــــلة بموضــــوع ال   
 الدراسات ترتيبًا زمنيًا وهي كالتالي:

قدمت معلومات وص ية في مجالات القدرات الحركية  et al,2006)  (Braddockدراسة   
والتواصـــــل، وذلك بهدف فهم الخصـــــائص المميزة لدى ذوي متلازمة جوبرت بشـــــكل أفضـــــل، 
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طفلًا تم تشــــــخيصــــــهم بمتلازمة جوبرت )متوســــــط العمر  21شــــــمل المشــــــاركون في الدراســــــة 
وية لديهم بالإضــــافة إلى عامًا(، تم ملاحظة  اللغة الاســــتقبالية والقدرات الحركية الفم 10.45

ذلك ، تم تحليل جميع أشــــــكال التواصــــــل الشــــــفهي والإيمائي لديهم من خلال بعض المهمات 
السردية، وتم تحليلها من خلال شريط فيديو تم تسجيلها، كما أبلغ مقدمو الرعاية عن مستوى 

ســـــــــــة إلى  أن الوظائف الحركية الدقيقة والكبرى لدى هؤلاء الأطفال، وقد أشـــــــــــارت نتائج الدرا
ا مختلفــاً عن الطبيعي مع  ا فمويــً ا حركيــً الأطفــال المصـــــــــــــــابين بمتلازمــة جوبرت أظهروا نمطــً

لفظية، وعلى الرغم من أوجه القصــــــــــور الكبيرة في المهارات الحركية وتعذر الأداء  أبراكســــــــــيا
، فــ ن الأطفــال الــذين يعــانون من متلازمــة جوبرت oculomotor apraxiaالحركي للعين 

وا الإيماءات عند التواصـــل، كما أن الذين كان كلامهم أقل وضـــوحًا اســـتخدموا معدلًا اســـتخدم
    أعلى للإيماءات مقارنة مع أولئك الذين لديهم قدرات تعبيرية لفظية أكبر.

هدفت إلى تقديم النتائج اللغوية والنمائية العصبية   (Lamonica et al,2016)دراسة    
سنوات، وهو الابن الثاني من أبوين  6مصاب بمتلازمة جوبرت يبلغ من العمر طفللدى 

سنة وقت ولادة الطفل، بدأ الطفل يعاني  37سنة، وعمر الأب  30الأم  أقارب، وقد بلغ عمر
يومًا، وأبلغت الأم عن  28من مشاكل شديدة في التنفس، مكث في وحدة العناية المركزة لمدة 

مشاكل في رضاعة الطفل، وحركات غير طبيعية للرأس والعينين ، نوبات تنفس سريعة متبادلة، 
، إلى جانب توقف التنفس أثناء النوم والتشنجات، وعلى مر السنين كثرة فتح الفم وبروز اللسان

بدأت تظهر سلوكيات إيذاء النفس، كما أنه لا يقوم بأي نشاط يومي بشكل مستقل، باستثناء 
حمل زجاجة الرضاعة، وأخبرت الأم ان الطفل يقوم بحركات مد ذراعه للإشارة إلى ما يريد، 

م الروتين اليومي ويلفت انتباه الأسرة، فهو يصرخ أو يضحك كما أشارت الأم إلى أن الابن يفه
أو يقفز..الخ،ـ  كما يحب والتلامس والمداعبة الجسدية مع أفراد أسرته فقط دون الغرباء؛ كما 
أنه يلعب "بطريقته الخاصة" ، ممسكًا بشيء مثل الأغراض البلاستيكية ، تم تنفيذ الإجراءات 

، وتقييم اللغة، واختبار دنفر السلوك التواصليوتقييم ومراقبة التالية: جمع التاريخ المرضي، 
(، وقد أظهرت النتائج ELMS(، ومقياس معالم اللغة المبكرة )DDST-IIالنمائي الثاني )

الرئيسية للدماغ بالرنين المغناطيسي نقص نسيجي حاد في دودة المخيخ ، ونقص في نسيجي 
، وأظهر التقييم عدم وجود لغة شفهية تعبيرية في جذع الدماغ وضمور نصفي الكرة المخيخي

وجود قصور شديد في اللغة، وأشارت على لدى الطفل، ولغة استقبالية ضعيفة للغاية، مما يؤكد 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Lam%C3%B4nica+DA&cauthor_id=28001274
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النتائج المستخلصة من اختبار دنفر النمائي الثاني ومقياس معالم اللغة المبكرة والملاحظة  
ت الحركية والرعاية الذاتية واللغة الاستقبالية والتقييم الإكلينيكي إلى تأخر حاد في المجالا

 والتعبيرية.
 cognitive( هدفت إلى دراسة الوظائف المعرفية Poretti & Gerner ,2016دراسة  )   

functions  والسلوك التكيفي لدى مجموعة من الأطفال ذوي متلازمة جوبرت، تراوح عددهم
بلغ عدد الذين ؛ ة من النتائج وهي كالتالي( طفلًا، وتوصلت نتائج الدراسة إلى مجموع54)

( طفلًا أي ما يعادل 44) global developmental delayيعانون من تأخر نمائي شامل  
)متوسط  Performance IQ ٪( من مجموعة الدراسة ككل، أما معدل الذكاء الأدائي81)

لاختبارات الفرعية (، وكانت الدرجات في ا67( كان أقل من معدل الذكاء اللفظي )متوسط 59
، وقد working memoryالحسابية والفهم اللفظي منخفضة بشكل خاصة في الذاكرة العاملة 

، وفرط النشاط ، inattention٪( منهم قصورًا في الانتباه 39( طفلًا أي )21أظهر )
والانسحاب الاجتماعي، وسلوكيات غير عادية والتي تؤثر على الحياة اليومية، وكانت 

مثل )القلق( أكثر شيوعًا من  Internalizing problemsت الموجهة للداخل المشكلا
مثل )العدوان والتحدي(، كما كشفت  externalizing problemsالمشكلات الموجهة للخارج 

أن المجال الحركي كان المنطقة  Adaptive functioningالدراسة فيما يخص الأداء التكيفي 
خاصة فيما يتعلق الرعاية الشخصية والمهارات الاجتماعية الأكثر عرضة للتأثر السلبي، 

 والأكاديمية، بينما كانت مهارات التواصل أفضل نسبيًا.
والتي درست حالة ثلاثة أشقاء تم تشخيصهم بمتلازمة   (Hickey et al,2018)دراسة     

( 25، 27، 32جوبرت عن طريق الاختبــارات الجينيــة الكلينيكيــة وغيرهــا،  بلغــت أعمــارهم )
عام، خضـــــع جميعهم لتقييم نفســـــي عصـــــبي شـــــامل، وتألف التقييمات النفســـــية العصـــــبية من 

تقييم الحالة العصبية  ن الصورة الرابعة، وبطاريةتقييمات معرفية مقياس وكسلر للذكاء للبالغي
(، كمــا تم اختبــار القــدرات الأكــاديميــة من خلال اختبــار RBANSالســــــــــــــلوكيــة المتكررة   )

الإنجاز الفردي لوكســلر، وتم تقييم القدرات الحركية والقدرة على التحكم فيها، والأداء التكيفي، 
المقننة التي أجريت مع كل حالة منهم ومع الأم  ومن خلال مقابلات التقييم النفسـي الكلينيكي

كجزء من التقييم النفســــي العصــــبي، كانت الأســــئلة موجهة نحو تحديد وجود وشــــدة الأعراض 
العصـــــــــــبية والنفســـــــــــية ، بما في ذلك الحالة المزاجية والقلق واضـــــــــــطراب التفكير والتواصـــــــــــل 

https://cerebellumandataxias.biomedcentral.com/articles/10.1186/s40673-018-0085-y#auth-Chelsea_L_-Hickey
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، وقد أظهر DSM5في ضــــــوء الاجتماعي وعدم الانتباه والســــــلوكيات الموجهة للخارج وذلك 
الإخوة الثلاثــة مســــــــــــــتويــات متفــاوتــة من التــأخر النمــائي، وقــد تلقي جميعهم خــدمــات تعليميــة 
خاصــة مع حالاتهم في بيئات تعليمية منفصــلة إلى حد كبير، وقد أظهرت النتائج أداءً مختلفًا 

في الذاكرة بما يتوافق عبر مقاييس الذاكرة اللفظية؛ فقد أظهرت الحالتان الأولى والثالثة أداءً 
مع مســـتوى ذكائهما ، بما في ذلك ترميز واســـترجاع المعلومات اللفظية، ولكن أظهرت الحالة 
الثانية ضــــــعفًا كبيرًا في كل من تشــــــفير واســــــترجاع المعلومات اللفظية، وكان المســــــتوى العام 

التكيفي أقل بكثير  كان مستوى الأداءو  عامًا فقط ، 12.9للأداء التكيفي للحالة الأولى يكافئ 
ســــــــــنوات، كما تم  6.2و  5.1للحالتين الثانية و الثالثة ، حيث تم تصــــــــــنيفهما بين مســــــــــتوى 

تصـــــــــــنيف المهارات الحركية بمســـــــــــتويات متقاربة في جميع الحالات الثلاث وهي تراوحت ما  
ســـــنوات، تم تصـــــنيف المهارات الحياتية الشـــــخصـــــية والاجتماعية على أنها  6.3و  4.1بين 
قل تطورًا للحالة للثانية مقارنة بأخويه، وربما يعكس ذلك تأثير نقاط الضــــــــــــــعف المعرفية الأ

الأكبر لديه في مجالات الذاكرة والأداء التنفيذي على المهارات الوظي ية، كما أظهرت الثلاثة 
جميعهم ضـــــــعفاً في التنظيم الســـــــلوكي والعاطفي، وبخصـــــــوص الحالة الأولى، لم يتم التعرف 

عامًا عندما تم تقييمه بناء على وجود بعض  16ه بمتلازمة جوبرت حتى ســن على تشــخيصــ
الأعراض النفســية بما في ذلك اضــطراب المزاج والهلوســة الســمعية والبصــرية والتي اســتلزمت 
الإقامة لتلقي العلاج النفســـــــــــي، كما أن تشـــــــــــخيص الحالة الأولى بمتلازمة جوبرت  دفع إلى 

( 11مما أدى إلى تشـــخيصـــهم لمتلازمة جوبرت في ســـن )إجراء فحص إخوته الأصـــغر ســـناً 
للحالة الثانية، وفي عمر التاســــــعة  للحالة الثالثة، وقد كانت الحالة الثانية مصــــــابة بالاكتئاب 
واضـــطراب القلق العام، ولم يكن يســـتلزم دخول المســـتشـــفى النفســـي، وتم إدخال الحالة الثالثة 

الهلوســــة الســــمعية وأوهام العظمة والعدوان ( بســــبب 23،24إلى المســــتشــــفى مرتين في ســــن )
 غير المبرر والاكتئاب الانتحاري.

( كان الهدف من هذه الدراســــــة هو تحديد النمط الظاهري (Bulgheroni, 2023دراســــــة    
الســــريري والميزات الســــلوكية العصــــبية لمجموعة كبيرة من الأشــــخاص الذين لديهم تشــــخيص 

( من ذوي متلازمة جوبرت، 54برت، تمت الدراسة على )مؤكد إشعاعيًا عصبيًا بمتلازمة جو 
عامًا، خضـــــع كل منهم لتقييم عصـــــبي بالإضـــــافة إلى  29أشـــــهر و 10تراوحت أعمارهم بين 
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تقييمات نفسية وعصبية نفسية، وظهرت مهارات التواصل ضعيفة فيما يتعلق باستخدامها في  

 الحياة اليومية والتنشئة الاجتماعية.
 الحالية:ما تضيفه الدراسة 

تحاول الدراســـــــــة الحالية تتبع تطور حالة واحدة من الأطفال ذوي متلازمة جوبرت، والتي     
هي نتيجة منطقية لندرة هذه  هي من المتلازمات النادرة، وبالتالي ف ن ندرة الدراســـــات التتبعية

المتلازمة، وتســــــلط هذه الدراســــــة الضــــــوء على مدى نمو وتطور القدرات اللغوية والاجتماعية 
والعملية والحركية والمعرفية لدى ذوي متلازمة جوبرت، وبالتالي ف ن من شـــــــأن هذه الدراســـــــة 

حيث المظاهر أن تضــــــــــــــيف المزيد عن متلازمة جوبرت من الناحية النظرية والتطبيقية من 
والأعراض والخصــــــــــائص الســــــــــلوكية والمعرفية واللغوية، ومدى فاعلية التدخلات التربوية في 

 تحسن ذوي هذه الفئة.
 منهج الدراسة واجراءاتها:

: منهج الدراسة  اولًا
اعتمدت الدراسة على المنهج الوصفي من خلال استخدام أسلوب الدراسات التطورية أو     

؛ حيث أن اسلوب الدراسات التتبعية يدرس نماذج ومراحل التطور أو التغير اللذين التتبعية
سادا ظاهرة أو موضوع البحث خلال فترة زمنية محددة سواء أكانت طويلة أو قصيرة، حيث 

: 2020، سالم عبدالله الفاخري أن الدراسات التتبعية تهتم بالتغيرات التي تحدث كوظيفة للزمن )
لاحظة أكثر بالدقة في النتائج، كما أنه يمكن م(، حيث يتصف هذا النوع من الدراسات 36

من جانب من جوانب النمو المتعددة، كما تمكن الباحث من استخدام أدوات القياس والملاحظة، 
والقدرة على تسجيل المعلومات وتنظيم وتحليلها وتفسيرها ورصد نتائجها )هشام أحمد غراب، 

2015  :38.) 
ا: إجراءات الدراسة: 

ا
 ثاني

 عينة الدراسة:  .1
تمثلت عينة الدراسة في حالة واحدة وهو الطفل )س ع(، وهو ذكر، تم تشخيصه طبيًا      

عن طريق الفحص الجيني بأنه مصاب بمتلازمة جوبرت، وبلغ عمره الزمني عند انتهاء الدراسة 
( درجة على مقياس ستانفورد بينيه 68شهور، وبلغت درجة ذكاؤه الكلية ) 8سنوات و 9الحالة 

امسة، وهو ملتحق بمدينة الشارقة للخدمات الإنسانية )فرع الذيد( ب مارة الشارقة الصورة الخ

https://www.google.ae/search?hl=ar&q=inauthor:%22%D8%A3.%D8%AF.%D8%B3%D8%A7%D9%84%D9%85+%D8%B9%D8%A8%D8%AF%D8%A7%D9%84%D9%84%D9%87+%D8%A7%D9%84%D9%81%D8%A7%D8%AE%D8%B1%D9%8A%22&tbm=bks
https://www.google.ae/search?hl=ar&q=inauthor:%22%D8%A3.%D8%AF.%D8%B3%D8%A7%D9%84%D9%85+%D8%B9%D8%A8%D8%AF%D8%A7%D9%84%D9%84%D9%87+%D8%A7%D9%84%D9%81%D8%A7%D8%AE%D8%B1%D9%8A%22&tbm=bks
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وقد أجريت الدراسة على مدار ( إلى الآن، 3/10/2017منذ ) بدولة الإمارات العربية المتحدة
 (.  30/12/2022( وحتى )3/10/2018سنوات ابتداء من تاريخ ) 4

 أدوات الدراسة:  .2
 عة من الأدوات وهي كالتالياعتمدت الدراسة على مجمو 

اختبار ستانفورد بينيه الصورة الخامسة: النسخة المعدلة )تعريب وتقنين: عبد  (أ
 (2017الموجود عبد السميع ،

الدليل التشخيصي والإحصائي الخامس للاضطرابات النفسية استناداً إلى معايير    
الحالة قيد الدراسة  الخامس في تشخيص الإعاقة الذهنية، فقد تم الاعتماد في تشخيص

ستانفورد بينيه الصورة الخامسة: النسخة المعدلة )تعريب وتقنين: عبد الموجود  على مقياس
 (.2017عبد السميع ،

 AEPSنظام القياس والتقييم والبرمجة  (ب

The Assessment, Evaluation, and Programming System for Infants 

and Children   ،(16: 2015إعداد )ديان بريكر 
 (2016إعداد )عبد الموجود عبد السميع، مقياس السلوك التكيفي:   (ج

الدليل التشخيصي والإحصائي الخامس للاضطرابات استنادًا إلى المعيار الثاني من       
النفسية الخامس في تشخيص الإعاقة الذهنية، فقد تم الاعتماد على مقياس السلوك 

(، وهو من المقاييس ذات الأهمية الكبيرة 2016إعداد )عبد الموجود عبد السميع،  التكيفي
في كثير من الأحيان يتم الاعتماد على اختبارات السلوك  حيثلدى ذوي هذه الفئة؛ 

وبذلك فيتم تعريف المستويات ، التكيفي لتقييم الأطفال ذوي الإعاقة الذهنية بشكل عام
ء على الأداء التكيفي وليس معامل الذكاء، وذلك لأن المختلفة من شدة الأعراض بنا

)محمد محمد عودة، ناهد شعيب  قدرات التكيف هي التي تقرر مستوى الدعم المطلوب
 (.34: 2016فقيري، 

ويقدم مقياس السلوك التكيفي تقييمًا شاملًا يساعد المهنيين في عمل التشخيصات        
والتقييمات وتحديد نقاط القوة والاحتياج عند الفرد، وكذلك التخطيط ومراقبة برامج التدخل، 
ويساعد أيضًا في إجراء الأبحاث، ويمكن أن تساعد المعلومات الناتجة من مقاييس السلوك 

المهنيين في فهم الأشخاص بشكل أفضل عبر المراحل العمرية المختلفة من الطفولة التكيفي 
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حتى سن الشيخوخة، وهو يستخدم في أماكن متنوعة مثل المدارس والمستش يات والمراكز  

الخاصة والعيادات، وفي كل الأماكن التي تقدم خدمات اجتماعية ونفسية وبرامج التدريب 
ك التكيفي من مجموعة من المجالات وهي المجال الحركي المهني، يتكون مقياس السلو 

: 2016)عبد الموجود عبد السميع،  والمجال المفاهيمي والمجال العملي والمجال الاجتماعي
25). 

وبخصوص الخصائص السيكومترية لمقياس السلوك التكيفي، قام مُعد المقياس بالتحقق      
 للمقياس من خلال ما يلي: من الكفاءة السيكومترية

: ثبات المقياس  أولاا
تم التحقق من ثبات المقياس من خلال معامل الفا لكل مجالات المقياس، وأيضًا للمقياس     

، كما تم التحقق من ثبات المقياس من خلال التجزئة النص ية وقد (997,0ككل والذي بلغ )
، مما يشير إلى أن جميع المفردات وأشارت جميع القيم إلى وجود معاملات ثبات مرتفعة

المتضمنة في القائمة متسقة داخليًا، كما تم التحقق أيضًا من ثبات المقياس من خلال إعادة 
( أسابيع، 5( سنوات خلال فترة زمنية قدرها )9-6التطبيق على عينة أعمارهم الزمنية من )
 (.960وقد بلغ معامل الارتباط للمقياس ككل )،

 صدق المقياس:
قام مُعد مقياس السلوك التكيفي بالتحقق من صدق المقياس من خلال ثلاثة أنواع للصدق؛ 

 وهي )صدق تحديد البناء، والصدق العاملي، وصدق المحتوى(.
 صدق تحديد البناء: .1

 تم استخدام إجراء من ثلاث خطوات لعرض هذا النوع من الصدق
 ضيحًا لأداء الاختبار.أولًا: تحديد التكوينات التي من المفترض أن تقدم تو 

 ثانياً: وضع فرضيات تقوم على تكوينات محددة.
 ثالثاً: التحقق من صحة الفرضيات بالأساليب المنطقية والتجريبية.

 الصدق العاملي: .2
تم التحقق من الصدق العاملي من خلال استخدام التحليل العاملي في نموذج راش والذي 

سية للبواقي المعيارية، وقد تم استخدامه للتحقق من يعرف بالتحليل العاملي للمكونات الأسا
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أحادية البعد في البيانات المستخدمة، وكانت نسبة التباين المفسر بتقديرات النموذج المستخدم 
 فقرة. 322، والذي يمثل العامل العام للمقاييس والذي تشبعت عليه %77.2قد بلغت 

 صدق المحتوى: .3
المنتظم محتوى الاختبار لتحديد إذا ما كان يشتمل تضمن إجراءات صدق المحتوى الفحص 

 على عينة ممثلة لمجال السلوك موضع القياس.
 PORTGEبرنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة بورتاج  (د

( أن برنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة Sarouphim & Kassem , 2022يذكر )   
لغة وتم تنفيذه على نطاق  35يقدم خدمات مرتكزة على المنزل وقد تمت ترجمته إلى  بورتاج

واسع في العديد من البلدان. يعتمد برنامج التنمية الشاملة للطفولة المبكرة بورتاج على الاعتقاد 
بأن الخدمات المرتكزة على المنزل تنتج أفضل النتائج. وكجزء لا يتجزأ من السلوكية تركز 

النظرية على التعلم التدريجي من خلال خطوات صغيرة وردود الفعل الفورية. النموذج  الأسس
ديناميكي ويتضمن ثلاثة عناصر: التركيز على الأسرة، واللعب بقيادة الطفل، والتعليم المنظم، 
 ويهدف إلى دعم أولياء الأمور باعتبارهم المعلم الأول والأكثر قيمة والأكثر تأثيرًا لأطفالهم. 

ويتكون برنامج البورتاج من خمس مجالات نمائية هي؛ )النمو الحركي، التنشئة الاجتماعية، 
النمو اللغوي، النمو المعرفي، ومساعدة الذات(، حيث يمكن تطبيقه بداية من ميلاد الطفل 

 حتى عمر السادسة من عمر الطفل، وهو مناسب جدا للأطفال ذوي الإعاقة الذهنية.
 نتائج الدراسة: 

 تفسير النتائج: .1
(، 1في ضوء من تم الحصول عليه من درجات من مقياس السلوك التكيفي، جدول )     

توصلت نتائج الدراسة الحالية إلى فاعلية التدخلات التربوية التي تم استخدامها خلال الأربع 
وهي  سنوات المستهدفة بالدراسة إلى تحسن الطفل )س ع( في جميع المجالات النمائية

خلال السنوات  المجال المفاهيمي، المجال الحركي، المجال العملي(،)المجال الاجتماعي، 
الأربعة المستهدفة بالتتبع، من خلال وجود فروق في تطور أداء الطفل على مقياس السلوك 

الأربعة )الحركي، النمائية ( في المجالات 2016التكيفي )عبد الموجود عبد السميع،
(، مما يثبت 2022-2017خمس سنوات متتالية )المفاهيمي، العملي، الاجتماعي( خلال ال

إمكانية تحسن وتطور نمو ذوي متلازمة جوبرت حال تلقيهم خدمات تربوية مناسبة، ويمكن 
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تفسير نتائج الدراسة في ضوء طبيعة التدخلات التربوية المتبعة، وهي كالتالي؛ الأهداف  

لتنمية الشاملة للطفولة المبكرة و برنامج ا AEPSالمشتقة من نظام القياس والتقييم والبرمجة 
، بالإضافة لجلسات العلاج بالموسيقى؛ حيث تم الاعتماد في وضع PORTGEبورتاج 

، وبرنامج التنمية AEPSأهداف الخطة التربوية الفردية على نظام القياس والتقييم والبرمجة 
 بالموسيقى.، بالإضافة إلى جلسات العلاج PORTGEالشاملة للطفولة المبكرة بورتاج 

)بورتاج( فعالية كبيرة للأطفال ذوي برنامج التنمية الشــــــــــــــاملة للطفولة المبكرة ولقد أثبت      
الاحتياجات الخاصــــــة وأهاليهم، من خلال تزويدهم بالخبرات والمهارات الأســــــاســــــية والتي لها 

: 2013)على أحمـد ســــــــــــــيـد، عبـد الله عبـد الظـاهر، تـأثير على النواحي التعليميـة والتطوريـة 

(، وبالتالي ف ن البرنامج ذو فعالية كبيرة مع الأطفال ذوي الاحتياجات الخاصـة، خاصة 142
 من ذوي الإعاقة الذهنية.

( والتي توصلت 2020ولقد اتفقت نتائج الدراسة الحالية مع دراسة )النبوي غريب محمد،   
من الأطفال ذوي  إلى فعالية برنامج بورتاج في تنمية مهارات رعاية الذات لدى مجموعة

الإعاقة الذهنية البسيطة، كما اتفقت نتائج الدراسة الحالية مع دراسة )رغدة مفرح السيد، إيهاب 
( والتي توصلت إلى فاعلية استخدام الأنشطة الاتصالية ببرنامج 2019محمد عبد العزيز، 

 البورتاج لإكساب مهارة التواصل لدى الأطفال ذوي الإعاقة الذهنية البسيطة.
 Ahmed et al)وقد اتفقت إحدى نتائج الدراسة الحالية مع نتائج دراسة كل من )     

، والتي تتبعت نمو وتطور طفل من ذوي متلازمة جوبرت لمدة عامين متتالين، حيث 2023.
٪ قبل بدء 15.90أشارت نتائج الدراسة إلى تحسن الطفل في المهارات الحركية، والتي قُدرت 

٪ ، وبعد عامين كانت درجة التقييم 36.36الدراسة، وبعد عام واحد كانت درجة التقييم 
(؛ WeeFIM٪، كما تم تقييم المهارات الاستقلالية الوظي ية من خلال مقياس )65.16

)الرعاية الذاتية، التنقل، الحركة، الوظيفة المعرفية، والتواصل(، وقد أشارت  والذي تضمن
( درجة في البداية 29دراسة إلى تحسن الطفل في المهارات الاستقلالية الوظي ية من )نتائج ال

 درجة في السنة الأولى والثانية على التوالي. 64و  49إلى 
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يتضح وجود فروق بين درجات الطفل في الأربع ( 1وتفصيًلا ومن خلال مراجعة جدول )

 سنوات التي تم تتبع تطورها في جميع المجالات؛ حيث أظهر الطفل تحسنًا فيما يلي:
بلغت نسبة التغير أو التحسن في المجال الحركي في السنة الثانية  المجال الحركي: (أ

الثالثة مقارنة (، وبلغت نسبة التحسن في السنة %27.2مقارنة بالسنة الأولى بنسبة )
(، وبلغت نسبة التحسن في السنة الرابعة مقارنة بالسنة الثالثة %40.4بالسنة الثانية )

(42.3%.) 
بلغت نسبة التغير أو التحسن في المجال المفاهيمي في السنة  المجال المفاهيمي: (ب

ة ( مقارنة بالسنة الأولى، وبلغت نسبة التحسن في السنة الثالث%24.2الثانية بنسبة )
( مقارنة بالسنة الثانية، وبلغت نسبة التحسن في السنة الرابعة %26.8بنسبة )

 ( مقارنة بالسنة الرابعة.39.4%)
بلغت نسبة التغير أو التحسن في المجال العملي في السنة الثانية المجال العملي:   (ج

(، بالسنة الأولى وبلغت نسبة التحسن في السنة الثالثة %20.6مقارنة بنسبة )
( %42.1( مقارنة بالسنة الثانية، وبلغت نسبة التحسن في السنة الرابعة )32.1%)

 مقارنة بالسنة الثالثة.
بلغت نسبة التغير أو التحسن في المجال العملي في السنة الثانية المجال الاجتماعي:  (د

( مقارنة بالسنة الأولى، وبلغت نسبة التحسن في السنة الثالثة %18.9بنسبة )
( %46.5مقارنة بالسنة الثانية، وبلغت نسبة التحسن في السنة الرابعة )(، 31.8%)

 مقارنة بالسنة الثالثة.

السنة  نسبة التغير
 الرابعة

السنة  نسبة التغير
 الثالثة

نسبة 
 التغير

السنة 
 الثانية

السنة 
 الأولى

 المجال

 المجال الحركي 33 42 27.2% 59 40.4% 84 42.3%
 المجال المفاهيمي 66 82 24.2% 104 26.8% 145 39.4%
 المجال العملي 116 140 20.6% 185 32.1% 263 42.1%

 المجال الاجتماعي 37 44 18.9% 58 31.8% 85 % 46.5 
 المجموع 252 308 22.2% 406 31.8% 577 42.1%



 م
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 تتبعية متلازمة جوبرت: دراسة طولية
بلغت نسبة التغير أو التحسن في جميع المجالات في السنة الثانية مقارنة بالسنة  المجموع: 

مقارنة بالسنة الثانية،  (،%31.8بلغت نسبة التحسن في السنة الثالثة )(، %22.2الأولى )
 ( مقارنة بالسنة الثالثة.%42.1بلغت نسبة التحسن في السنة الرابعة )و 

 (.2(، شكل )1وفيما يلي تمثيل بياني لدرجات الطفل في المجالات النمائية الأربعة، شكل )

 
 (1شكل ) 

 تمثيل بياني لدرجات الطفل في المجالات النمائية الأربعة

 
 (2شكل )

 المجالات النمائية الأربعةتمثيل بياني لدرجات الطفل في 
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 . مناقشة النتائج:2
في ضوء النتائج التي تم الحصول عليها يمكن مناقشة وتفسير هذه النتائج بصورة أفضل     

 في ضوء العديد من العوامل وهي كالتالي:
: إن الســـلوك الانســـاني ليس شـــيئًا ثابتًا ولكنه يتغير دائمًا، ولا مرونة الســلوك اسنســاني (أ

فراغ وإنما يحدث في بيئة معينة ويُعَد التعلم شـــــكلًا من أشـــــكال ســـــلوك الكائن يحدث في 
الحي والذي يتم في ظروف وشـــــــــروط معينة حيث تقوم الخبرة أو الممارســـــــــة أو التدريب 

(، وعلى هذا الأســـــــــــــــاس تم 18: 2003بدور عوامل التغيير في الأداء)جمال الخطيب،
دية على هذا المبدأ وهو مرونة ســـــلوك الإنســـــان الاســـــتناد أثناء إعداد الخطة التربوية الفر 

ا لذلك، ومن ثم ف ن الأطفال ذوي  وقابليته للتغير وفق ظروف وبيئة مُعدة خصــــــــــــــيصــــــــــــــً
متلازمة جوبرت شــــــــــــــأنهم شــــــــــــــأن أي طفل من ذوي الإعاقة الذهنية، في قابليتهم للتعلم 

دريبي مُعد والتدريب وتعديل وتغيير ســـــــــــلوكهم في إطار البيئة المناســـــــــــبة ووفق برنامج ت
 خصيصًا لهم في ضوء احتياجاتهم.

اعتمدت الخطة التربوية الفردية على  خمســــــــــــــة من المجالات الخطة التربوية الفردية:  (ب
د بمثـابـة  النمـائيـة )الحركي، اللغوي، المعرفي ، الاجتمـاعي، المهـارات الحيـاتيـة( وهي يُعـَ

ت، حيث تم توظيف الأهداف تدخلًا علاجيًا ونمائيًا شـاملًا لدى الطفل ذو متلازمة جوبر 
النمائية المختلفة  في الخطة التربوية الفردية ليناســــــب قدرات الطفل ومســــــتواه الحالي في 

قــدر -؛ حيــث تم الاعتمــاد على التــدريــب في البيئــة الطبيعيــة جميع المجــالات النمــائيــة
،  بالإضـــــافة إلى التوضـــــيحات والتدعيمات البصـــــرية، والمجســـــمات والبطاقات -الإمكان

الملونــة الجــذابــة، كمــا أن التنظيم المكــاني والزمــاني وتهيئــة البيئــة الفيزيقيــة أثنــاء تطبيق 
الخطة التربوية الفردية كان له أثر فعال في تحقيق أهداف الخطة التربوية الفردية، حيث 
تم مراعـــاة أن تكون بيئـــة تطبيق البرنـــامج بيئـــة غير متشــــــــــــــتتـــة للطفـــل، جيـــدة التهويـــة 

م مراعاة إضـــــــــــــفاء جو من الألفة والمرح أثناء تطبيق الخطة التربوية والإضـــــــــــــاءة، كما ت
 الفردية.

يتطلب العمل مع الأطفال ذوي تنوع الفنيات المســـــــتخدمة في الخطة التربوية الفردية:  (ج
الإعاقة الذهنية التعلم وضــــــــــع اســــــــــتراتيجيات تعليمية تتناســــــــــب مع قدراتهم وتمكنهم من 

هذه الاستراتيجيات فهمهم فهمًا عميقًا للكشف عن التغلب على تحدياتهم، ويتطلب وضع 
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 تتبعية متلازمة جوبرت: دراسة طولية
هـذا المنطلق فقـد تم  نقـاط القوة للاســــــــــــــتفـادة منهـا، ونقـاط الاحتيـاج للتغلـب عليهـا، ومن 

الاعتماد على مجموعة من الفنيات أثناء تطبيق أهداف الخطة التربوية الفردية، والتي تم 
ل للمهارات وتحقيق الأهداف توظيفها في تطبيق الأهداف على نحو يسهل اكتساب الطف

وذلك من خلال التعزيز المادي والمعنوي وعبارات الثناء والتشــــــجيع،  وكذلك  ؛ كالتعزيز
تحليل الأهداف المركبة إلى أهداف أصــغر، مما ســهل اكتســابها، وهي تم إثبات فعاليتها 

 مع الأطفال ذوي الاحتياجات الخاصة.
هات وللآباء في العملية التعليمية التدريبة يعد الاشــــــــراك المباشــــــــر للأم مشـــــاركة الأهل: (د

للطفل المعاق يُعد من إحدى أهم الوســـــــــــــــائل الفعالة لتدريب الأطفال ذوي الاحتياجات 
(، ولقد كان لمشـــــــاركة 141: 2013الخاصـــــــة )على أحمد ســـــــيد، عبد الله عبد الظاهر، 

ات الطفل في الأهل في الســـــــــنوات الأربعة للدراســـــــــة الحالية الأثر الكبير في تطور مهار 
المجالات النمائية المستهدفة؛ حيث شاركت الأم والأخوة في تطبيق وإعادة تدريب الطفل 
على الأهداف الموضوعة للطفل خلال هذه الفترة، مما كان الأثر الكبير في بقاء وانتقال 

 أثر التعلم وتعميم الاستجابة في أكثر من بيئة.
ة الخطة التربوية الفردية ترتبط بمدى كفاءة من المعروف أن فعاليالوســـــــــائل التعليمية:  (ه

الأدوات في تحقيق الأهــداف، حيــث لابــد أن تكون منــاســــــــــــــبــة وفعــالــة وأن تراعي قــدرات 
الطفل وســــنه ودرجة واعاقته، وأن تكون جذابة للطفل حتى تُســــهم في تحفيز الطفل على 

ذلك أثناء (، وقد تم مراعاة كل 126-124: 2015العمل والإنجاز )فكري لطيف متولي،
تطبيق الخطة التربوية الفردية خلال مدة الدراسة؛ حيث تم الاعتماد على وسائل تعليمية 
جذابة للطفل، وســــهلة الاســــتخدام ومصــــنوعة من أدوات من البيئة المحيطة بالطفل حتى 
تكون أكثر ارتباطًا ببيئة الطفل، كما تم الاعتماد على بعض الوســــائل الإلكترونية ســــهلة 

 أثناء تدريب الطفل على أهداف الخطة التربوية. الاستخدام
كان لتوفير بيئة تدريبية مناســــــــــــــبة أثناء فترة التدريب أثر كبير في تحقيق  بيئة التدريب: (و

الأهداف التربوية؛ حيث تم إعداد البيئة بشــــــــــــكل مناســــــــــــب من الناحية الفيزيقية والتنظيم 
المكاني والزماني يتلاءم مع احتياجات الطفل الجســـــدية والنفســـــية والاجتماعية والتربوية، 

 لأهداف التربوية.ويتماشى مع متطلبات تطبيق ا
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إن التدخلات المبكرة والمســــــــــــتمرة لدى الأطفال ذوي الإعاقة الذهنية من  التدخل المبكر: (ز
شـــــأنه أن يحســـــن الأداء التكيفي لديهم في مرحلتي الطفولة والبلوغ، حيث يتحســـــن الأداء 

(، 45: 2016التكيفي بســــــبب هذه التدخلات )محمد محمد عودة، ناهد شــــــعيب فقيري، 
 نه يمكن إرجاع أحد أســــــــباب تحســــــــن الطفل ذو متلازمة جوبرت المســــــــتهدف وبالتالي ف

بــالــدراســـــــــــــــة إلى الحــاليــة إلى التــدخــل المبكر في تــأهيــل وتــدريــب الطفــل على المهــارات 
 المختلفة.

 التوصيات التربوية الدراسة: 
في ضــــــوء النتائج التي أســــــفرت عنها الدراســــــة الحالية، يمكن تقديم مجموعة من التوصــــــيات 

 طبيقات التربوية والتي يمكن الاستفادة منها في الميدان التربوي والبحثي وهي:والت
ضـــــــــرورة بذل المزيد من الجهود للاهتمام بالأطفال ذوي المتلازمات النادرة خاصـــــــــة  .1

 متلازمة جوبرت ومتلازمة داندي ووكر.
 المجتمع.في  -خاصة المتلازمات النادرة-أهمية إدماج الأطفال ذوي الإعاقة الذهنية  .1
 ضرورة التدريب الأطفال ذوي متلازمة جوبرت على المهارات الاستقلالية والحياتية. .2

 البحوث المقترحة: 
 :في ضوء نتائج الدراسة يمكن تقديم بعض البحوث المقترحة، وهي كما يلي

والتعبيرية لدى الأطفال ذوي متلازمة جوبرت في مرحلة  اللغة الاستقباليةتنمية  .1
 الطفولة المبكرة.

 تنمية المهارات ما قبل الاكاديمية لدى الأطفال ذوي متلازمة جوبرت. .2
 الخصائص المعرفية واللغوية لدى الأطفال ذوي متلازمة جوبرت. .3
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 Abstract 

 

up -This study aimed to conduct an individual longitudinal follow

earch of one case (SA) with Joubert syndrome, in order to shed res

more light on the linguistic, motor and social characteristics and the 

secutive years. A extent of the condition's development over four con

Binet test, Fifth Edition: -set of tools was applied, namely; Stanford

-the modified version (Arabization and standardization: Abdel

), and the Adaptive Behavior Scale 2017Samie, -Mawgoud Abdel

and the ), 2016Samie, -Mawgowd Abdel-prepared by (Abdel

Measurement, Evaluation and Programming System AEPS, 

Tamimi, -translation and standardization (Ahmed bin Abdulaziz Al

Portage Comprehensive Early Childhood Development ). 2015

). The results of the study revealed the effectiveness of 2007Program (

educational interventions that were used during the four years  the

targeted by the study to improve the child in all developmental areas, 

namely (the social domain, the conceptual domain, the motor domain, 

targeted by and the practical domain), during the years The four 

tracking, through the existence of differences in the development of 

the child's performance on the adaptive behavior scale (Abdul 

) in the four developmental domains 2016Mawgoud Abdel Samie, 

four consecutive (kinetic, conceptual, practical, social) during the 

), which proves the possibility The improvement 2022-2017years (

and development of the growth of people with Joubert syndrome if 

they receive appropriate educational services. 
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