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 )CLVMالتشوه الشعري اللمفاوي الوریدي (
 

 ما ھو التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي؟ 

التشوھات الشعریة اللمفاویة الوریدیة ھي شذوذات نادرة تحدث في الأوعیة الدمویة والتي تتضمن الشعیرات الدمویة والأوردة 

والأوعیة اللمفاویة. والمرضى الذین یعانون من التشوھات الشعریة اللمفاویة الوریدیة یكونون مصابین بتشوه في الأوعیة 

اسم الوحمة الخمریة وھي علامة ممیزة توجد بجوار الأوردة والأوعیة اللمفاویة الشاذة أو   الدمویة، والذي یطُلق علیھ أیضًا

تغُطیھا. وتتخذ التشوھات الشعریة اللمفاویة الوریدیة العدید من الأشكال وتتعد مضاعفاتھا. المرضى الذین یعانون من ھذه  

ة الرخوة والعظام مما یؤدي إلى أطوال أو مقاسات  یعانون من مجموعة متنوعة من مشاكل فرط نمو الأنسجالتشوھات قد 

 مختلفة في الساقین أو الذراعین، وتضخم الأصابع أو أصابع القدم، و/أو الجنف (انحناء غیر طبیعي للعمود الفقري/الظھر).    

 
ل. یتم اكتشاف أغلب تتكون التشوھات الشعریة اللمفاویة الوریدیة قبل الولادة. وھي لیست ناجمة عن أیة تعرضات أثناء الحم

 التشوھات الشعریة اللمفاویة الوریدیة عند الولادة أو في الطفولة المبكرة. 

 
).  CLOVES) ومتلازمة كلوفز (KTSتوجد التشوھات الشعریة اللمفاویة الوریدیة في متلازمتین: متلازمة كیبل ترینوني (

الأنسجة الرخوة و/أو العظم في الطرف المُصاب بالتشوه  الأشخاص المصابون بمتلازمة كیبل ترینوني لدیھم تضخم في 

الشعري اللمفاوي الوریدي؛ ولا یعاني جمیع المرضى المصابون بمتلازمة كیبل ترینوني من شذوذات في الأوعیة اللمفاویة.  

رویة ): فرط النمو الخلقي الشحمي، وتشوھات الأوعیة الدمویة، والوحمات البشCLOVESویقُصد باختصار كلوفز (

الأشخاص المصابون بمتلازمة كلوفز قد یعانون أیضًا من تشوه  (الجلدیة)، والجنف/تشوھات العظام الھیكلیة والعمود الفقري.  

 ) بالإضافة إلى التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي. AVMشریاني وریدي (

 
في   PIK3CAلقد وُجد أن معظم الأفراد المصابین بالتشوه الشعري اللمفاوي الوریدي لدیھم طفرة في نسخة واحدة من جین 

 الأنسجة المتضخمة. ھذه الطفرة غیر موروثة ولا توجد إلا في النسیج المصاب (أو الأنسجة المصابة).

 

كیف یبدو التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي؟

یظھر التشوه الشعري عند الولادة (وحمة خمریة) في أغلب الأحیان، لا یمكن رؤیة جمیع مكونات التشوه بالعین المجردة، ویلزم  

تتطور الأوردة الكبیرة المتوسعة (شبیھة بالدوالي) وتزداد سوءًا بمرور الوقت. قد تظھر نتوءات صغیرة ملیئة  إجراء فحصوات إضافیة.

 بسائل شفاف أو آفات تشبھ البثور الدمویة (تسمى الفقاعات اللمفاویة) على الجلد فوق التشوه. قد تصبح ھذه الآفات متھیجة ومثیرة للحكة

الأنسجة الرخوة موجوداً عند الولادة ولكنھ عادة ما یزداد ویصیر أكثر وضوحًا بمرور الوقت. عادةً لا   وقد تنزف بالدم. قد یكون تضخم

 تظھر مشاكل العظام عند الولادة ولكنھا تظھر خلال الأشھر أو السنوات القلیلة الأولى من الحیاة. 

 
 كیف یتم تشخیص التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي؟ 

في معظم المرضى، یكون التاریخ الطبي والفحص البدني كافیاً لإجراء التشخیص. یمكن تشخیص التشوھات الكبیرة بالموجات 

فوق الصوتیة قبل الولادة. یتم تحدید أنواع الأوعیة الدمویة المصابة وحجم التشوه بشكل عام عن طریق التصویر بالرنین 
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ات فوق الصوتیة. یفُید التصویر بالرنین المغناطیسي أیضًا في تقییم مشاكل الأنسجة ) و/ أو التصویر بالموجMRIالمغناطیسي (

الرخوة وتقییم ما إذا كان التشوه یتضمن مفصلاً أم لا.  ویمكن استخدام التصویر الوعائي، وھو إجراء متخصص، لتقییم بنیة  

 عظام عن طریق الأشعة السینیة العادیة.الأنسجة الوریدیة وتدفق الدم. ویمكن تحدید التأثیرات الخاصة بنمو ال

 

 ما ھي المضاعفات المحتملة للتشوه الشعري اللمفاوي الوریدي؟
تختلف أعراض التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي. الألم والوذمة اللمفیة (تورم الأطراف) أمورًا شائعة. وتشمل المضاعفات 

والإصابة بالعدوى.  وتعد عدوى الجلد أو الأنسجة الرخوة (التھاب النسیج  الأخرى تحلل الجلد، والنزیف (من الفقاعات اللمفاویة)

الخلوي) من أكثر أنواع العدوى شیوعًا لدى مرضى التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي. وقد یؤدي التھاب النسیج الخلوي إلى  

 یة مھم لعلاج ھذه العدوى. الإصابة بعدوى أكثر خطورة أو حتى مُھددة للحیاة. العلاج الفوري بالمضادات الحیو

 

توسع الورید (الأوردة المتوسعة غیر الطبیعیة) شائعة وتزید من خطر حدوث جلطات دمویة داخل التشوه (حصوات وریدیة) أو  

في نظام الورید السطحي. قد تسبب ھذه الجلطات الدمویة التھاباً وألمًا (التھاب الورید الخثاري). الأفراد المصابون بالتشوه 

) وكذلك  DVTعري اللمفاوي الوریدي لدیھم مخاطر متزایدة لتطور جلطات دمویة في الأوردة العمیقة (تجلط الأوردة العمیقة، الش

 )، والتي یمكن أن تكون مھددة للحیاة. PEفي الأوعیة الدمویة في الرئتین (الصمات الرئویة، 

 

یمكن رؤیة نزیف في المستقیم أو دم في البول إذا كانت الآفة تؤثر على الأمعاء أو المثانة. قد یحدث أیضًا نزیف من حویصلات 

 الجلد اللمفاویة (الفقاعات اللمفاویة).  

 

لام المفاصل عند المشي أو الشعور قد یتسبب تجمع الدم أو الدورة الدمویة غیر الطبیعیة في تقرحات الجلد أو تقلصات العضلات أو آ

بأحاسیس غیر طبیعیة مثل الثقل في الأطراف المصابة.  

قد تسفر مشاكل العظام والأنسجة الرخوة المرتبطة بالتشوه الشعري اللمفاوي الوریدي عن الجنف وتشوھات المشیة (المشي)  

 ن في المفاصل وألم.  عندما یشمل التشوه المفاصل، فقد یحدث تلف مزم والمشكلات الوظیفیة.

 

 ھل یجب على طفلي تلقي العلاج؟

یجب على جمیع الأطفال الذین یعانون من التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي الخضوع لتقییم كامل من قبل اختصاصي التشوه الشعري 

 اللمفاوي الوریدي. ویجب أن تتخذ قرارات العلاج على أساس فردي لكل حالة على حدة. 

 
 علاج التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي؟ كیف یتم 

علاج التشوھات الشعریة اللمفاویة الوریدیة یعتمد على حالة كل شخص. ویكون العلاج داعمًا في الغالب. كما أن المتابعة المنتظمة  

 ضروریة للغایة.  
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لطلب لتناسب الجزء ھذا العلاج ینطوي على ارتداء أربطة ضاغطة ضیقة تكون مصنوعة عادة حسب االعلاج بالضغط.  ▪

المُصاب في الجسم (إن أمكن). حیث تسُھم ھذه الأربطة في السیطرة على التورم والألم في الأطراف.  كما أنھا تساعد على  

ك    حمایة الأطراف من الرضوح. قد تكون مضخات الضغط و  ی دل ت ل  اللمفاوي مفیدة كذلك. ا

 
بوصة. أما   2-1لتدبیر التناقضات في طول الأطراف الأقل من   تسُتخدم أحیاناً حشوات للأحذیة  تدخلات تقویم العظام. ▪

 التناقضات الأكبر من ذلك، فیمكن النظر في إجراء جراحة تقویم العظام. 

 
ھذا الإجراء ینطوي على حقن مادة كیمیائیة في الورید الشاذ مما یسبب تكون ندبة بھ.  تمنع الندبة تدفق الدم   .العلاج  بالتصلیب ▪

 أو السائل اللمفاوي إلى الورید أو الكیس اللمفاوي. یمكن أیضًا استخدام العلاج بالتصلیب لتقلیل حجم التشوه أو تحسین الألم. 

 
 الدوائي.  العلاج  ▪

 
o  خفض الوزن الجزیئي (عقار الھیبارین منLow molecular weight heparin إینوكسابارین) (

)enoxaparin ) لوفینوكس ،(Lovenox (( -   یتم حقن ھذا الدواء تحت الجلد. ھذا الدواء مضاد للتخثر، ومن ثم

  یمُكنھ أن یخُفف من الألم، الخثرات الوریدیة، وتقلیل خطر حدوث النزیف والتجلط أثناء أي إجراء. ویوصى

باستخدام عقار الھیبارین منخفض الوزن الجزیئي أیضًا في علاج جلطات الدم الأكثر عمقًا وخطورة مثل الخثار 

 الوریدي العمیق والصمات الرئویة.  

o ) عقار سیرولیموسSirolimusیدُھن ھذا الدواء مباشرة على الجلد المُتضرر. وھو فعال في   - ) الموضعي
 اللمفاویة السطحیة.الفقاعات   علاج

 
o الفموي سیرولیموس  من    -   عقار  الحد  في  فعالیة  الفموي  سیرولیموس  عقار  أظھر  الفم.  طریق  عن  الدواء  ھذا  یؤخذ 

علامات/أعراض المرض.  ویمكنھ أیضًا تحسین جودة الحیاة لدى الأطفال والمراھقین الذین یعانون من تشوھات الأوعیة  

 التشوه الشعري اللمفاوي الوریدي.  الدمویة المعقدة، بما في ذلك 

o راسة عوامل بحثیة في تجارب الأبحاث السریریة. ویجري الآن د 

 
ھناك مجموعة متنوعة من الخیارات الجراحیة، وھذا یتوقف على حالة كل شخص. وتشمل تلك    الخیارات الجراحیة. ▪

الخیارات ربط الورید، واستئصال جزئي للورید، وفي بعض الحالات، إزالة أنسجة أو بتر. ربط الورید ھو إجراء یتم من  

الأوردة غیر    ھ إغلاق جزء من الأوردة. یمنع ھذا الإغلاق تدفق الدم عبر الجزء التالف من الأوردة ویعزز تدفق الدم عبرخلال

 التالفة.

 
قد یكون اللیزر الصبغي النبضي مفیداً في تفتیح لون مكون تشوه الشعیرات الدمویة (الوحمة الخمریة) الناتج عن  العلاج باللیزر.  ▪

لمفاوي الوریدي. اللیزر خیار جید لتشوه الشعیرات الدمویة في الوجھ، ولكنھ غالباً لا یكون فعالاً بنفس الدرجة  التشوه الشعري ال

على الجذع والساقین والذراعین. ویتطلب الأمر علاجات متعددة للحصول على نتیجة مُرضیة. ویمكن استخدام العلاج باللیزر  

 تسرب الفقاعات اللمفاویة. ) لعلاج نزیف أو KTPبتقنیة لیزر مختلفة (
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 ھل ھناك أي مخاطر مرتبطة بالعلاج؟ 
ھناك عدة فوائد من مناھج العلاج والتي من شأنھا تحسین الأداء الوظیفي والصحة النفسیة للطفل. إلا أن كل نھج منھا لھ عدة عیوب 

 وقیود:

خدر أو فقدان للأنسجة الموضعیة. في بعض الحالات،  في حالات نادرة، قد یحدث تقرح نفطي، تندب، عدوى، العلاج بالتصلیب.  ▪

قد یتقلص حجم التشوه ولكنھ بعد ذلك یعود إلى الظھور مجدداً أو یتضخم بمرور الوقت. وفي حالات أخرى، قد لا یستجیب التشوه 

 المعالجة بالتصلیب.   إلى

الدوائي.  العلاج  ▪

o ) عقار الھیبارین منخفض الوزن الجزیئيmolecular weight heparinLow إینوكسابارین) (

)enoxaparin ) لوفینوكس ،(Lovenox (( -   الأعراض الجانبیة الأكثر شیوعًا ھي كدمات و/أو تھیج أو ألم في

 موقع الحقن. ھناك خطر متزاید من حدوث نزیف.

o ) عقار سیرولیموسsirolimusالامتصاص الجھازي لھ إذا تمھناك خطر ضئیل من  -) الموضعي
  استخدامھ على النحو الموصوف. وقد یسبب عقار سیرولیموس الموضعي تھیجًا في الجلد.

o   ھذا الدواء لھ آثار جانبیة محتملة. قبل البدء في تناولھ، سوف یستعرض معك  - عقار سیرولیموس الفموي

 لھذا الدواء.  متعھد الرعایة الخاص بك الآثار الجانبیة 

سیحدث تندب بدرجة بسیطة مع الجراحة. قد تتسبب التدخلات الجراحیة أیضًا في تلف التكوینات  یارات الجراحیة. الخ  ▪

 أو تكون قریبة منھ.   التي تحتوي على التشوه 

قد یظھر في مكان الربط ألم وتورم وكدمات بعد الإجراء مباشرةً. ونادرًا ما تظھر مضاعفات مثل  ربط الورید. ▪

الجلطات الدمویة أو إصابة العصب. 

 في تصبغ الجلد.  قد یؤدي ھذا الإجراء إلى حدوث تندب نسیجي بسیط و/أو تغیرات العلاج باللیزر. ▪
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