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_:وا إلى مجموعة عائلة فون هيبيل لاندالانتماء
 لمساعدة الأشخاص المصابين بمرض فون 1993أس�يس مجموع�ة ف�ون هيب�يل لان�داو ف�ي عام       ت�م ت  

 البحث لتحسينهيب�يل لان�داو وأف�راد الطاقم الطبي الذي له رغبة في معرفة المزيد عن هذا المرض     
٬ ) نسخ في السنة4-3(ع�ند الاش�تراك به�ذه المجموع�ة س�وف تحص�ل عل�ى المجلة الدورية         . العلم�ي 

.تعتمد المجموعة على التبرعات التي يقوم بها أعضائها. ميع المنشورات العلميةونسخة من ج
-----------أنا إلى هذه المجموعة الانضمامأنا أريد 

: الاسم
: العنوان
: المدينة
: الدليل البريدي: المحافظة
: البلد

: تلفون العمل
: تلفون المنزل

: Emailعنوان البريد الإلكتروني 
: ملحق شيك أو دفع عن طريق بطاقة الائتمان بمبلغ

 دولار أمريكي رسوم اشتراك داخل الولايات المتحدة وللحصول على المجلة الدورية 25

) تتضمن رسوم بريد( دولار أمريكي رسوم اشتراك خارج الولايات المتحدة 35

 دولار أمريكي تبرع اشتراك 100

سوم عضويةر دولار أمريكي 250

 دولار لجمعية لينداو 1000
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: طريقة الدفع
ــــــــــــ المبلغ VHLشيك مرفق لدفعه لمجموعة 

____________________فيزا كارد رقم  / ماستر كارد

_____________الاسم كما هو مكتوب في الكرت ________________ تاريخ الانتهاء 
_____________________التوقيع 

أنا 
VHL عضو اشتراك بمجموعة   VHLمصاب بمرض 

صديق مساعد 

_____________________:انتمي لفريق طبي٬ تخصصي

؟VHLكيف تم لك التعرف على مجموعة 
ال�رجاء كتابة الموضوعات التي ترى مناقشتها ضرورية في المستقبل في المجلة الدورية لمجموعة      

VHL شكراً مقدماً. أخرى حول هذا الكتيب أو أي ملاحظات .

ل��دى س��لطات الض��رائب ف��ي   ) دون أرب��اح(ن��داو مجموع��ة خ��يرية مس��جلة   لامجموع��ة ف��ون هيب��يل  
. الولايات المتحدة الأمريكية٬ كندا٬ بريطانيا العظمي وبعض الدول الأخرى

ي تقيم بها  بمجموع�تك داخ�ل ب�لادك أو بمس�اعد محص�ل الضرائب داخل الدولة الت      الاتص�ال ال�رجاء   
. لمساعدتك من خصم التبرعات من الضرائب التي يجب عليك دفعها

 Clinton Rd, Brookline, MA 02445 171 العنوان VHLالرجاء إرسال هذا إلى مجموعة 
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:مقدمةـــ

٬ لعائلاتهم وللأشخاص الذين لديهم الرغبة  VHLه�ذه المعلوم�ات تخص الأفراد المصابين بمرض         
ه�ذه المعلوم�ات تساعد في إثارة المعرفة بهذا    . علوم�ات المختص�ة به�ذا الم�رض       بالحص�ول عل�ى الم    

الم��رض ولك��نها لا تس��تبدل النص��ائح والمناقش��ات م��ع الطبي��ب المع��الج بجم��يع النواح��ي الت��ي تخ��ص   
. المرض والمعالجة

VHLأح�د أه�م أهداف�نا ه�و إعط�اء كث�ير م�ن الأم�ل وال�ثقة ف�ي المس�تقبل للأفراد المصابين بمرض              
لعائلاتهم٬ فإن التشخيص المبكر والمعالجة الكافية له أصبحت الآن أحسن كثيراً مما سبق٬ كما أن   و

. آساليب التشخيص قد أصبحت حديثة للغاية
نح�ن ف�ي أت�م الامتنان للمساعدة التي تلقيناها من مختلف الأفراد والمراجعين٬ لهذا الكتيب٬ كما عدد            

إن المعرفة بهذا المرض وأساليب المعالجة قد . ة بهذا المرضكب�يراً م�ن الأط�باء والع�ائلات المصاب     
 عن طريق العمل المشترك على مستوى عالمي٬ بالأخص   1993تقدم�ت بص�ورة س�ريعة م�نذ ع�ام           
_ :إقامة عدد من الندوات المهمة مثل

.  نويمانهارتمون.  المنظم د1994فرايبورج٬ ألمانيا في عام -
إدوارد هس��يا٬ .  تح��ت إدارة د2000دة الأمريك��ية ف��ي ع��ام هونولول��و٬ ه��اواي٬ الولاي��ات الم��تح-

. لاميلّ. م.برتون زبار و ج
. ستيفان ريتشارد.  تحت إدارة د1998باريس٬ فرنسا -
.فرجيتيا ميشليس.  تحت إدارة د2000روشستز٬ مينيسوتا٬ الولايات المتحدة الأمريكية في عام -
. أوبوخرجوسين .  تحت إدارة د٬2002 إيطاليا عام باذاوا-
. تارو شوين.  تحت إدارة د2004كوشي٬ اليابان عام -

. و.الولاي�ات الم�تحدة الأمريك�ية تحت رعاية د   : بالإض�افة إل�ى العدي�د م�ن ب�رامج البح�ث العلم�ي ف�ي           
ستيفان ريتشاروس٬ ألمانيا تحت رعاية . مارتس�ون ليني�بهان وإدوارد أولدفيلد٬ فرنسا تحت رعاية د   

كما هنالك عديد من الطبعات بلغات . ت�ارو شوين . ال�يابان تح�ت رعاي�ة د    ه�ارتمون ن�يومان وف�ي       . د
. مختلفة في عديد من دول العالم

٬ وه��ي م��راجعة وم��زودةّ ب��أحدث المعلوم��ات ع��ن ط��رق الفح��ص٬ التش��خيص٬  3/ه��ذه الط��بعة رق��م 
المعالج�ة٬ وتنظ�يم الح�ياة وق�د أص�بح م�ن المع�روف أن�ه يج�ب تش�خيص الم�رض ومعالجته بصورة              

.  تجنب المضاعفات والآثار المترتبة عليه ولضمان حياة سليمة وصحية على مدى طويللكيباكرة
نح�ن نس�عى للعم�ل معك�م س�وياً وم�ع ف�ريقكم المعالج٬ كما يمكنكم الحصول على هذه المعلومات في                

. لحات الطبية وتفسيراً لها في آخر هذا الكتيب تجدون كافة المصطORG.VHL.www: الانترنت
.  في المستقبل من تزويد من المعلومات لهذا الكتيبنحسنونحن يسعدنا تقبل ملاحظاتكم لكي 

جويس ويلكوكس جراف
المحرر لهذا الكتيب

2005يناير 
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القسم الأول
؟VHLما هو مرض 
. راثية معروفة أمراض و7000أحد )  ف ه ـل –VHLالاختصار ( لينداو – هيبيل –مرض فون 

كثير من هذه الأورام . يتم�يز م�رض ف ه� ـل بظه�ور أورام ف�ي واح�د أو أك�ثر م�ن أعض�اء الجس�م                  
 ت��تفرع الأوع�ية الدموي��ة  ةع�اد . تتم�يز ب�نمو غ��ير طبيع�ي لأوع�ية دموي��ة ف�ي مخ�تلف أعض��اء الجس�م       

وكي  تنمو عقد من الشعيرات الدموية في المخ٬ النخاع الشVHLكأغصان الأشجار٬ ولكن بمرض    
 أو  Angiomas أو ش������بكة العي������ن ه������ذه العق������د م������ن الش������عيرات الدموي������ة تس������مى ب������ ـ        

Hemangioblastomaوتسمى الأورام الأخرى في أعضاء الجسم الأخرى بأسماء مختلفة٬  .
ه�ذه الأورام ق�د تس�بب بع�ض المضاعفات٬ أو كثير من المضاعفات قد تنتج حول هذه الأورام لذلك       

. ملاحظة المستمرة لهذه الأوراميتعين على فريقك الطبي ال
 تختلف من شخص لأخر٬ حتى داخل العائلة الواحدة لذلك إنه من المستحيل  VHLأع�راض مرض    

هذا يجعل الملاحظة المستمرة للأشخاص . التن�بوء بكيف�ية تق�دم الم�رض وظه�وره م�ن شخص لآخر              
.  ضرورية مدى الحياةVHLالمصابين بمرض 

 في شبكية العين Angiomasلع�يون الألمان�ي٬ وص�ف ظه�ور ال� ـ       أوبج�ي ف�ون هيب�يل٬ طبي�ب ا        . در
بعد ذلك٬ وفي عام . ٬ لذل�ك إرت�بط إس�مه بأع�راض الم�رض في العين         1911-1893خ�لال الأع�وام     

 في المخيخ والنخاع Angiomasارفيد لينداو٬ ظهور ال ـ.  وصف طبيب العيون السويدي٬ د1927
فون .  وص�فت من قبل د الت�ي ع�راض الأخ�رى   ه�ذا الوص�ف ش�مل ه�ذه الأع�راض م�ع الأ        . الش�وكي 

وحسب فهمنا الآن فإن . هيب�يل وبع�ض الأع�راض الت�ي تظه�ر ف�ي مخ�تلف أج�زاء الجه�از الهضمي                 
. هؤلاء الأطباء كانوا يوصفون أعراض نفس المرض التي تظهر في أعضاء مختلفة من الجسم

هنالك أعراض أولية ينفرد يختلف مرض فون هيبيل لينداوا من معظم الأمراض الأخرى بأنه ليست 
به�ا أو أن�ه ليست هنالك عضو مميز يظهر به هذا المرض بصورة خاصة كما أنه لا يصيب الأفراد     

فعموماً إن هذا المرض وراثي ولكن لأن أعراض المرض مختلفة بصورة . في عمر معين معروف
.  تشخيص هذا المرضكبيرة كما أن اختصاصات الأطباء المعالجين أيضاً مختلفة مما يصعب للغاية

فبعضهم كذل�ك تس�مية ظهور الأعراض ومضاعفاتها حتى في العائلة الواحدة تختلف بصورة كبيرة       
.  والآخرين من مضاعفات خطيرةخفيفةيعانون من أعراض 

لذل�ك ف�إن الملاحظ�ة الدق�يقة٬ تشخيص المرض مبكرا٬ً والمعالجة الكافية تحمي من النتائج الخطيرة             
. ي بعض الأحيان من الحماية الكاملة للمرضلتقدم المرض أو ف

ق�د وج�دت الأبح�اث أن كث�يراً م�ن الح�الات الجدي�دة تظه�ر في عائلات لأول مرة وقد تبلغ نسبة هذه              
نح��ن لا نفه��م ح��تى الآن لم��اذا يحص��ل ذل��ك ولك��ن م��ن المتوج��ب         % 20الح��الات الجدي��دة حوال��ي   

.VHL ائلات المصابة بمرضالتشخيص الصحيح لجميع الأفراد وليس هؤلاء فقط من الع

 حويصلة وأورام؟ /ما هي الانجيوما٬ هيمأنجيوما
 عل��ى  س��بيل الم��ثال  تس��مى  الإنج��يوما  ف��ي الم��خ    –الانج��يوما ت��تكون ف��ي مخ��تلف أعض��اء الجس��م   

 ه��ذه الهيوانجيوبلاس���توماس يس���ببون أع���راض٬ وق���د  سأنجيوبلاس���توماوال��نخاع الش���وكي باله���يمو 
س��جة الم��خ وبالتال��ي ي��ؤدوا إل��ى أع��راض م��ثل الص��داع أو إخ��تلال   يض��غطون عل��ى الأعص��اب أو أن

. الوزن أو ضعف في حركة الأيدي والأرجل
ش�اء الأوع�ية الدموي�ة مم�ا ي�ؤدي إلى إنسياب الدم خلالها أو حتى في      غع�ند نم�و الأنج�يوما يض�عف         

ثال٬ إنسياب وعلى سبيل الم. أسوأ الأحوال إلى إنفجارها مما يؤذي أنسجة الجسم حول هذه الأوعية      
لذل�ك ف�إن التش�خيص المبكر٬ المتابعة    . ال�دم إل�ى أنس�جة الش�بكية ق�د ي�ؤدي إل�ى تأث�ر حساس�ية ال�نظر                

. الدقيقة والمعالجة الكافية مهمان جداً للمحافظة على سلامة النظر
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الحويصلات هي أغشية تمتلئ بالسوائل وتسبب ضغطاً . تنمو حول الأنجيوما) cysts(الحويصلات 
. إنسياب الدم ولهذا تسبب أعراضاً مختلفةأو تمنع 

٬ ومعظ�م ه��ذه الأورام  الخص�ية  الأف�راد م�ن ال�رجال ق�د يتعرض��ون لظه�ور أورام ف�ي ج�واب        ضع� ب
وكذلك يتعرض بعض النساء إلى . حم�يدة ولك�ن يج�ب فحص�ها دائم�ا بواسطة أخصائي مسالك بولية         
.  متواصلفحصظهور أورام أو حويصلات في جهازهم التناسلي التي تحتاج إلى 

وه�ذه الحويص�لات أو الأورام ق�د تظه�ر ف�ي أعض�اء أخرى كالكلية٬ البنكرياس أو الغدد الأدرينالية         
على . وف�ي كث�يراً م�ن الأح�وال ق�د لا تس�بب ه�ذه الأورام أي أع�راض ولك�نها تح�تاج لمراجعة دقيقة             

وكما تم  . م المرتفعس�بيل المثال أحد أعراض الحويصلات حول الغدد الأدرينالية قد تكون ضغط الد     
س�بق الذك�ر ف�إن بعض هذه الأورام قد تكون حميدة أو خبيثة ولذلك فإن التشخيص المبكر مهم جدا٬ً          

.  وكذلك الموجات فوق الصوتيةMR1  أو CTعلى سبيل المثال عن طريق 

Figure 1

ما هو السرطان؟
ة بمرض فون هيبيل لينداوا معرفة أن وعلى أفراد العائلات المصاب. ة للغايةبإن كلمة السرطان مرع

عادة .  الس�رطان ق�د يح�دث لتجن�ب ذل�ك ف�إن التشخيص المبكر والمتابعة الدقيقة قد تمنع حدوث ذلك        
تق�وم الخلاي�ا الص�حة بال�نمو والإنقس�ام لك�ي تع�يد ب�ناية  الأنس�جة٬ ولكن في بعض الأحوال تفقد هذه              

هذه .  تبدأ في الإنقسام الغير منظم ولذلك تنمو الأورامالخلايا قدرتها على تنظيم هذه العملية وبالتالي
). سرطان(الأورام بالتالي قد تكون حميدة أو خبيثة 
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وه��ذه )  ال��نخاع الش��وكي أو الش��بكية ٬)أورام ف��ي الم��خ  (VHLأورام حم��يدة كم��ا ف��ي م��رض   .أ‌
.الأورام لا تنتشر في أعضاء أخرى في الجسم

وتغ��زوورام تنتش��ر ف��ي الأنس��جة المج��اورة للكل��ية٬  أورام خبي��ثة٬ كالت��ي ف��ي الكل��ية٬ وه��ذه الأ .ب‌
.أعضاء أخرى في الجسم مسببه أورام أيضاً

ولأن م��رض ف��ون هيب��يل لي��نداو ق��د يس��بب أورام خبي��ثة ف��ي ه��ذه الأعض��اء الباطن��ية فإن��ه يعت��بر م��ن   
ولذلك فإن الغرض هو . العوامل الوراثية التي تزيد من احتمال ظهور السرطان في بعض العائلات     

تش�خيص الم�بكر له�ذا الم�رض٬ الم�تابعة الدق�يقة له�ا وإزال�تها ق�بل أن تسبب أعراض أو تنتشر في               ال
. ولأن هذا كله يحدث داخل الجسم فقد تحتاج لتقنيات الأشعة لتشخيص ذلك. الأعضاء الأخرى

ويتيح وكل الأورام قد لا تحتاج إلى عمليات جراحية لإزالتها فإن تقدم البحث العلمي قد زاد معرفتنا 
أن�ت وعائل�تك ق�د تساعدونا بمعلومات حول    .  للقل�ق أم لا ول�نا الفرص�ة لمع�رفة إذا كان�ت الحال�ة تدع�        

 للحصول VHLالرجاء الاتصال بمجموعة . كيفية ملاحظة هذه الأورام وعلى مدى أي فترة زمنية
. على مزيد من المعلومات وكذلك معلومات عن شجرتك العائلية

؟VHLكيف تتم الإصابة بمرض 
هذه الطفرة تسمى بالجين .  هو طفرة وراثية في أحد الكروموسوماتVHLالعامل المسبب لمرض  

VHL            هذا المرض لتوري�ث  الكروموس�ومات ه�ذه الطف�رة كاف�ية     ثنائ�ي  وتح�دث ف�ي ف�رد واح�د م�ن 
هذه الطفرة تحدث في . ولذل�ك تس�مى بالطف�رة الطاغ�ية لأنه�ا تح�تاج لفرد واحد من الكروموسومات            

س�ومات الجس�مية٬ ولذل�ك فإنه�ا ق�د تح�دث ف�ي الذك�ور أو الإناث بصورة متماثلة٬ وإذا كان              الكرومو
. الأب أو الأم مصابين بهذه الطفرة فإن احتمال ظهورها في الأبناء يعادل الخمسين بالمائة

Figure 2

ه احتمال وجود المرض به٬ كذلك أي فرد ل% 50 يحمل VHLأي فرد مصاب أبوه أو أمه بمرض 
والطريقة الوحيدة للتأكد من أن الشخص مصاباً بهذا المرض هي . أخ أو أخ�ت مص�اباً بهذا المرض      
ح�تى لو كان الشخص  ). أنظ�ر إل�ى القس�م العاش�ر     ) (DNAحم�ض  (خ�لال التحل�يل للم�ادة الوراث�ية        

مص�اباً به�ذا الم�رض ف�إن العم�ر ال�ذي تظه�ر ف�يه الأع�راض وكيف�ية ظهورها وتطورها تختلف من             
ال�ذي أص�در من قبل مجموعة عائلة الأشخاص      " ش�جرة عائل�تك الص�حية     "والكتي�ب   . خ�ر ش�خص لآ  

 وتعطي نصائح حول VHL بص�ورة مفص�لة كيفية وراثة مرض    ي�ناقش VHLالمص�ابين بم�رض     
إمكان��ية توف��ير معلوم��ات لف��ريقك الص��حي ع��ن ت��اريخ عائل��تك وه��ذا مه��م ج��داً ل��ك ولغ��رض البح��ث     

. العلمي
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:التشخيص المبكر
 مخ�تلفة ومت�نوعة فإنه ليس هنالك طريقة واحدة لتشخيص هذا المرض   VHLراض م�رض  لأن أع�  

. أو عرض معين يدل عليه
إذا ك��ان أح��د أف��راد عائل��تك مص��اب به��ذا الم��رض٬ ف��إن عل��يك إب��لاغ طبي��بك به��ذا ق��بل ظه��ور أح��د      
الأع�راض٬ لأن التش�خيص الم�بكر يس�اعد عل�ى إزال�ة الأعراض قبل أن تصبح المعالجة مستعصية            

5قسم. مع طبيبكScreeningكم�ا يج�ب عليك مناقشة كيفية التشخيص المبكر عن طريق    . ومعق�دة 
. يعطي نصائح لك ولطبيبك عن كيفية التشخيص المبكر

أل�يس م�ن الأفض�ل أن لا أع�رف أني قد أصاب  بهذا المرض؟     :  وق�د يس�أل نفس�ه        –بعض�نا يتعج�ب     
كن البحث العلمي قد أثبت أنه قد يستطيع خصوص�اً أن بع�ض الأع�راض ق�د تخ�دع لف�ترة طويل�ة؟ ول        

الأفراد المعيشة بصورة صحية أكبر ووعي فائق عند معرفتهم لهذا بصورة مبكرة حيث يستطيعون 
. معالجة الأعراض قبل تفاحلها وتعقدها

ق�د أص�بحت أك�ثر دق�ة وفعال�ية وممكنة      ) DNA(التش�خيص الم�بكر بواس�طة تحل�يل الم�ادة الوراث�ية         
هذا التحليل يحدد من هو  من أفراد العائلة مصاب وتجب . VHL المصابة بمرض لجم�يع العائلات  

عل��يه الم��تابعة الدق��يقة ل��تطور الم��رض٬ كم��ا أنه��ا تم��نح الفرص��ة ل��تحديد م��ن ه��و غ��ير مص��اب به��ذا    
فإذا كنت مصاباً بمرض . الم�رض ولذل�ك لا يح�تاج لمعالج�ة ولا يمك�نه توريث هذا المرض لأطفاله      

VHL      إذا كانت نتيجة التحليل الوراثي سلبية فقد وحتى. المراجعة الطبية المنتظمة  فإن�ه يجب عليك 
لا يعن�ي ذل�ك أن�ك في المستقبل قد لا تتعرض لظهور هذه الطفرة إذا كنت من عائلة معروفة بوجود          

وه��ناك بع��ض .  ق��د يك��ون طف��يفاً للغاي��ة وق��د لا يظه��ر إلا ف��ي أحف��ادك VHLه��ذا الم��رض٬ فم��رض 
لو كانت وحتى .  عمر الثمانين عند ملاحظة ظهور المرض عند الأحفاد   فيشخص�ت   الح�الات الت�ي     

 معروف بعائلتك فإن التحليل VHL لو لم يكن مرض  وحتىVHLه�ناك واح�د فق�ط م�ن أع�راض           
مهم لأنه يمكن أن تكون أول فرد في العائلة قد يتعرض لهذا المرض٬ وقد أثبتت الأبحاث العلمية أن 

. فيهم هذا المرض للمرة الأولى في العائلةحوالي عشرين بالمائة يحدث 
وحس�ب نت�يجة التحل�يل الوراث�ي فق�د ينصحك طبيبك بما يجب عليك ملاحظته من الأعراض وأهمها       

 الاس��تفراغ٬ الص��داع٬ فق��د ال��توازن٬ الض��عف ف��ي ح��ركة الأي��دي والأرج��ل والآلام     ٬ض��عف ال��نظر
ف��ي ه��ذه الحال�ة يج��ب عل��يك م��راجعة  و. المس�تمرة لم��دة ي��وم واح�د أو اثني��ن ف��ي أح��د أعض�اء الجس��م   

. الطبيب
 فإنه يجب عليك إجراء كشف عام لجميع الأعضاء المعرضة للإصابة VHLوعند تشخيص مرض 

. بهذا المرض والمحافظة على المواعيد الدورية للفحص والمراجعة التي يحددها لك فريقك الطبي

Figure 3
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: نصائح عامة للفحص الوراثي
التحليل الأولى هو ما يجب عمله .   يقرر ما تحتاج له من الفحص الأولى لك ولعائلتك فريقك الطبي.1

).  عن كيفية عمل هذا الفحص5أنظر إلى قسم (قبل ظهور الأعراض 
الم�تابعة تح�دث عند التشخيص بغرض المعالجة المبكرة للأعراض قبل حدوث مضاعفات قد تسبب    

. للتمكن من ذلك حسب جدول زمني مناسبطبيبك قد يقرر أحسن الطرق . أضرار بالغة
يج�ب إج�راء الفح�ص ع�ند الأطف�ال المعرض�ين للإص�ابة بهذا المرض مبكراً لتحديد من يجب عليه             .2

. المراجعة الطبية ومن منهم غير مصاب بهذا المرض
 تنصح بإجراء الفحص للأطفال الذين قد يتعرضوا لهذا المرض عند عمر VHLإن مجموعة عائلة 

 تعرض الطفل لهذا بإحتمالويجب إبلاغ طبيب الأطفال   ) الشبكية( وخصوصاً في العين     س�نة واحدة  
نح�ن ننص�ح بإجراء فحص لا يشمل تصوير الأشعة للعين أو بواسطة مواد ملونة٬ ويجب        . الم�رض 

إج�راء ه�ذا الفح��ص بواس�طة أخص��ائي ط�ب ع��يون كم�ا يج�ب إج��راء فح�ص ش��امل لجم�يع أعض��اء         
للأعصاب وفحص للسمع بواسطة أخصائي طب أذن٬ كما يجب الجس�م ويش�مل ض�غط الدم٬ فحص       

تص�وير الم�خ بالأش�عة وأعض�اء البط�ن بواس�طة الأم�واج فوق الصوتية٬ كما يجب فحص عينة من                
.  أو أبكر من ذلك عند ظهور الأعراض12-10عند عمر )  ساعة24يجب جمعه لمدة (البول 

ك بمواع��يد الفح��ص والم��راجعة٬ والم��دة  به��ذا الكتي��ب أيض��اً ج��دول زمن��ي لتذك��يرك أو تذك��ير طبي��ب   
. الزمنية ما بينهم لإعادة الفحص ومواعيد الفحص المقبل

.  من هذا الكتيب5هذا الجدول الزمني الذي نطرحه لكم تجدوه في الفصل رقم 
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 الثاني القسم
VHLالأعراض المحتملة ل ـ

VHL في الشبكية 
 في )Hemangioblastomas(ي تعرف باسم الت) Angiomas(ع�ندما تك�ون الش�عيرات الدموي�ة        

 الدم كرياتالش�عيرات الدموي�ة نفس�ها أق�ل من قطر     . الش�بكية ت�بدأ ص�غيرة ج�داً مم�ا يص�عب رؤي�تها         
). واحدة من الخلايا المكونة للدم(الحمراء 

على عكس .  عن منطقة البصر الوسطىAngiomasعندما تبدأ٬ غالباً ما تنمو حول محيط الشبكية 
عندما تقف٬ ارسم . اء المح�يط بالك�رة الأرض�ية٬ ف�إن خ�ط الاس�تواء ف�ي العي�ن عامودي            خ�ط الاس�تو   

. دائرة حول عينك من حاجب العين للآنف وحول الرأس
لرؤية هذه المنطقة٬ طبيب العيون أو خبير البصريات لابد . الدائ�رة الت�ي رس�متها ه�ي خط الإستواء       

. لنظر من كل الجوانبله من توسيع حدقة العين٬ واستعمال مكبر قوي وا
  في عائلتك٬ تأكد VHLلو هناك ). 4أنظر الرسم رقم (ه�ذا أك�ثر م�ن مج�رد فح�ص روتيني للعين          

م�ن إبلاغ طبيب العيون أو خبير البصريات حتى يتمكن من عمل هذا الفحص الدقيق للعين وبالتالي       
نكذلك لابد م. ح�تى ي�تم علاجه�ا ف�ي الم�راحل الأول�ى م�ن الم�رض          ) Angiomas(يكتش�ف وج�ود     

. تحويل المريض إلى عيادة مختصة للشبكية لعلاج هذه الأورام
لابد لك من . ليس كل أطباء العيون أو خبراء البصريات على دراية وخبرة بهذا المرض الغير شائع

  ومتخص��ص ف�ي فح�ص دق��يق لق�اع العي��ن    VHL طبي�ب ع��يون مخ�تص وعل�ى مع��رفة ب� ـ    إستش�ارة 
. مال منظار العين الغير مباشروالمنطقة المحيطة بها باستع

.  في حجم صغير حتى لا تؤثر على البصرAngiomasالهدف من هذا العلاج هو إبقاء 

:طرق العلاج تشتمل على
) .الجراحة الضوئية(استعمال اشعة الليزر �
 التجميد(استعمال اشعة البرودة.(

كاديمية الامريكية للعيون٬ منشورات بخصوص هذه الطرق العلاجية موجودة ومطبوعة من قبل الا
.وتوجد عادة عند اطباء العيون

.Angiomasالطرق المذكورة اعلاه تحاول ايقاف نمو 
3 ع��ندهم أع��راض ف��ي الش��بكية٬ ه��ذه الاع��راض تظه��ر م��ن س��ن       VHLم��ن المرض��ى ب  % 60

.  س�نوات لذل�ك فح�ص الأطف�ال في غاية الأهمية    3وف�ي بع�ض الح�الات ف�ي عم�ر أق�ل م�ن           . س�نوات 
. سنة1 لابد من فحص عيونهم من عمر VHLال الذين شخُِصوا ب ـالأطف

الجدي�دة يمك�ن ظهوره�ا م�ن أي م�رحلة م�ن العمر ولذلك فحص        ) Angiomas(أورام أوع�ية ال�دم     
 . VHLفي غاية الأهمية في الاشخاص المصابين ب ـ) المتواصل(المستمر العين 

 بالتحالف للتعرف إتصل. عبة الع�لاج الأورام الت�ي تظه�ر بجان�ب العص�ب البص�ري تك�ون ع�ادة ص�              
. لحسن الحظ هذه تنمو ببطء. على أحدث التوصيات للعلاج

النزيف . في الغالب الأورام الصغيرة يمكن علاجها بنجاح وبأقل أعراض جانبيه من الأورام الكبيرة
لذلكه�ذه الأورام يمك�ن أن ي�ؤدي إل�ى إص�ابة خط�يرة بالبصر تؤدي إلى العمى أو إنفصال الشبكية        ب

. العلاج المبكر ويكون في غاية الأهمية
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Figure 4

VHLفي المخ والنخاع الشوكي  
                       (ف��ي الم��خ أو ال��نخاع الش��وكي تس��مى     ) Angiomas(أورام الأوع��ية الدموي��ة  

Hemangioblastomas (  الك���يس الص���غير)cyst ( ى ـي يس���مـاع الش���وكـالموج���ود ف���ي ال���نخ)
syrinx( .ي ـاع الش������وك ـخ أو ال������نخـة ف������ي الم������ �ـ�����أورام الأوع������ية الدموي)                      

Hemangioblastomas(       ع��ندما تظه��ر٬ لا داع��ي م��ن علاجه��ا ف��وراً ولك��ن يج��ب علاجه��ا ع��ند
. ظهور أعراض أو عند نموها بسرعة

 الأع��راض بال�تزام م��راجعة الطبي��ب المخ��تص بالأعص��اب حس��ب الج��دول المق��ترح بالط��اقم الطب��ي٬  
MRI(رنانةـة ـة مغناطيسيـ أو أشعCTوذلك قد يحتاج إلى أشعة مقطعية     . المبكرة يمكن اكتشافها  

 .(
 ف��ي الظه��ر٬ ص��داع٬ تنم��يل بالأط��راف٬ دوخ��ه٬ أو ه��بوط وض��عف أو أل��م   أل��مالأع��راض ق��د تك��ون 
. بالأيدي أو الأرجل

 يسبب مشكلة إلا إذا كان موجوداً هذا لا).  جلديةزائدة. (تخيل لو عندك تالول في منطقة من جسمك        
.في منطقة حساسة وذلك قد يضغط على منطقة في المخ أو الأعصاب في النخاع الشوكي

وفي . ه�ذا الض�غط وإيق�اف ج�ريان الس�ائل ف�ي ال�نخاع الش�وكي الطبيع�ي ه�و الذي يسبب الأعراض                  
.  أو النخاع الشوكينف�س الوق�ت ه�ناك خط�ورة م�ن العمل�ية الجراح�ية لإزال�ة ه�ذه الأورام م�ن المخ                

الج��راحة مطلوب��ة وينص��ح به��ا ع��ند ظه��ور      . لذل��ك الفوائ��د والأض��رار لاب��د م��ن دراس��تها بإمع��ان      
هناك بعض العلاجات الجديدة في ) مستفحلة(الأع�راض٬ ولك�ن ق�بل أن تصبح الأعراض حادة جداً            

. طور الاختبار
ا ف�ي الم�راحل الأول�ى م�ن     ف�ي بع�ض الأح�يان بع�ض العلاج�ات الت�ي ه�ي قل�يلة ال�تعدي يك�ن تجرب�ته           

كم��ا ف��ي : الم��راد ه��و.  م��ن ال��تكون )CYST(الم��رض لإيق��اف نم��و الأورام وم��نع الك��يس الص��غير  
الجراحة باستخدام الأشعة الموجهة٬ . العين٬ إبقاء الورم صغيرا قبل أن يسبب أي مشاكل وأعراض     

.  تحتاج عملية مفتوحةهي واحدة من الطرق العلاجية التي لا) استخدام سكينة جاما في الجراحة(
 وتسليطه على ).Zap(لتكوين شعاع قوي ) زاوية (201الجراحين أو الأطباء يستخدمون شعاع من 

يمكن . م�نطقة صغيرة جداً بعض المراكز تستعمل الجراحة بالأشعة كطريقة لإيقاف نمو أورام المخ  
ة لا تص��لح لجم��يع ه��ذه الط��ريق. ل��ك أن تستش��ير بخص��وص ه��ذه الط��ريقة الط��اقم المخ��تص بعلاج��ك 

 جراحي المخ معالط�ريقة الم�ثلى لع�لاج أورام الم�خ وال�نخاع الش�وكي لاب�د م�ن مناقشتها          . المرض�ى 
. ه�ذه الط�ريقة تستخدم في بعض الحالات خاصة في أورام المخ   . VHLب� ـوالأعص�اب المختص�ين     

عها كما تتعامل لابد من التعامل م. لك�ن لاب�د م�ن ال�تعامل معه�ا كطرق تجريبية في الأماكن الأخرى             
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باح��ترام ص��حي وح��ذر وح��يطة م��ن المستحس��ن مناقش��ة الح��الات     . م��ع أي ط��ريقة جراح��ية أخ��رى  
. الصعبة قبل الجراحة

ولا يح�توي على كيس ولا  .  س�م حجم�اً  2 م�ن م�ثل ه�ذه الج�راحة يك�ون أص�غر م�ن           ين�تفع أك�ثر ورم    
فوائ��د ) ظه��ور(يان ف��ي بع��ض الح��الات لاب��د م��ن م��رور س��نتين ق��بل اس��تب . يك�ون س��بباً لأي أع��راض 

(المرضى ذوي الأعراض والأكياس .  بعض الحالات الورم يزيد حجماً قبل تقلصه      وف�ي . الج�راحة 
Cysts (يحتاجون إلى الجراحة العادية لاستئصال الورم .

لأورام صغيرة الحجم٬ بعض الأورام المختارة قد لا تنمو مع لتكون أكثر نفعاً ) SRS(هذه الجراحة 
. طباء يفضلون الانتظار حتى يبدأ الورم في النموأغلب الأ. الوقت

. نحن نقدر رأيك في هذه الأسئلة٬ حتى نتمكن من تحسينها للشخص القادم. ولكن قبل ظهور الكيس
نحن لا نريد إزعاجك٬ ولكننا نريد أن تكون أنت وطبيبك قد بحثتوا كل الاحتمالات قبل الشروع في     

. العلاج
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. بد أن تنتبه لها وبعض الأسئلة التي لابد أن تسألهاهنا بعض الأشياء التي لا
تعرف على كل الاحتمالات ) 1(

جراحة المخ والأعصاب والجراح المختص بالأشعة بنحن ننصح بشدة أن تستشير الجراح المختص 
لو لم .  أو أخصائي سكين جاما فقطوالأشعةل�يس كاف�ياً أن تستش�ير فقط أخصائي الأورام       . الموجه�ة 
 لك من مشاورة الجراح الأجر والإستنارة لا بدص في الجراحة العادية والمختص بالأشعة  تجد مخت 
 ف��ي أغل��ب الح��الات م��ن المفض��ل ال��تحدث م��ع الج��راح المخ��تص ف��ي الج��راحة العام��ة ب��المخ   ب��رأيهم

عند إجراء الجراحة٬ الورم يمكن فحصه تحت المجهر وفترة النقاهة والاستشفاء تكون . والأعصاب
ن المعروف الجراحة العادية لها أخطارها ومشاكلها ولذلك لابد من استشارة الأخصائيين  م.معلومة

الأط�باء لمس�اعدتك ف�ي ال�تعرف عل�ى فوائ�د وأخط�ار العمل�ية ك�ي تتمك�ن م�ن اتخ�اذ ال�رأي المناسب                   
.  في الوقت المناسبلحالتك

ما هو حجم الورم؟) 2(
الحجم عامل مهم في .  سنتيميتر2 أكبر من ك�ون تالتوص�يات تنص�ح ب�أن لا ي�تم ع�لاج الأورام الت�ي             

العامل المهم هو كيفية تركيز الأشعة المستخدمة .  الحجم ليس هو العامل الوحيدولكنتحديد الأورام  
الورم يمتص الطاقة مما يؤدي إلى زيادة حجم الورم بعد استعمال . للحص�ول عل�ى النتيجة المطلوبة     

. الأشعة

أين هو الورم؟) 3(
هذه الزيادة قد تؤدي إلى تفاقم . ع�لاج يح�دث ان�تفاخ ف�ي حجم الورم والأنسجة المحيطة بالورم      بع�د ال  

 الأشخاص قد يكون في ه�ؤلاء ك�يف يح�اول الطبي�ب معالج�ة     . أع�راض الم�رض ق�بل ظه�ور تحس�ن       
.  من أيام إلى شهور عديدةتكونغاية الأهمية لأن فترة الانتفاخ والزيادة في حجم الورم قد 

ي الخطورة للأنسجة المحيطة بالورم؟ما ه) 4(
في حالة وجود الورم بالقرب من . الأنس�جة الس�ليمة المحيطة بالورم قد تتأثر سلبياً بالأشعة المعالجة   

 من نسبة الخطأ ولكن في حالة وجود الورم في منطقة حساسة قد يؤدي ذلك إلى     ه�ذا س�ائل ق�د ي�زيد       
.أعراض جانبية خطيرة

 التي تنوي علاجها؟ عدد الأورام هوكم) 5(
 علاجها الممكنفي حالة وجود أكثر من ورم٬ هل من . م�ا ه�و حج�م الإش�عاع ال�ذي تنوي استخدامه       

في نفس الوقت؟
هل سيؤدي انتفاخ الأورام وزيادة حجمها إلى وضع خطير؟

 في كل وقت محدد؟ بعد الآخرهل من المستحسن علاجها واحداً

امها لعلاج الأعراض الناتجة بعد الأشعة؟أي العلاجات ينوي طبيبك استخد) 6(
هل استخدمت هذه العلاجات من قبل؟

هل من الممكن اختبار حساسيتك لهذه العلاجات قبل استخدامها؟
.من أسوأ الأعراض الجانبية هو الحساسية لهذه العلاجات

ما هي خبرة الطاقم الطبي لعلاج أورام الأوعية الدموية بالمخ والأعصاب؟) 7(
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 ف�ي حال�ة ع�دم وجود    –المه�م اخت�يار المختص�ين ف�ي ع�لاج ه�ذه الأورام ق�بل ال�بدء ف�ي الع�لاج               م�ن   
يجب أن يتم الترحيب بهذا من قبل . المختص�ين في منطقتك٬ يمكن لنا أن نقترح أماكن للمتخصصين   

. الطاقم الطبي المعالج لك من أجل مصلحتك ومصلحتهم
VHLالتغيرات في السمع في 
من الضروري استبيان . يوصي بذهابك للكشف الدوري على حاسة السمعللكشف عن المرض 

. الحالة المبدئية لسمعك وبعد ذلك الكشف المتوالي للتأكد من حالة تغير حاسة السمع
ف��ي حال��ة تغي��ير الس��مع أو أع��راض مرض��ية ب��الأذن الداخل��ية لاب��د ل��ك م��ن الكش��ف ع��ند اخص��ائي        

 المغنطيسية الرنانة وذلك مهم للكشف عن ورم الكيس     الأشعة المقطعية والأشعة   بواسطةالأعصاب  
 ورم الك�يس الل�يمفاوي قد يظهر في الكيس   VHLم�ن ح�الات    % 15الل�يمفاوي ال�ذي ق�د يظه�ر ف�ي           

. الليمفاوي أو عظم الصدغ وراء الأذن
 وينتمي تحت الغشاء Petrousالمج�رى الليمفاوي الداخلي يجري من الأذن الداخلية لمؤخرة العظم          

).5أنظر الرسم . (ى للمخالمغط
ويحتوي على حساسية عالية لتنظيم الضغط في الأذن ) إيندوليمن(ه�ذا الجسم الصغير مملوء بسائل       

.  بالاتزانالإنسانوهذا يتحكم في إحساس 
 س��ببه الاخ��تلال ف��ي ه��ذه الم��نطقة وورم الك��يس الل��يمفاوي يمك��ن  Meniere’s Diseaseمين��يرم��رض 

. نيربأنه مرض ميتشخيصه خطئاً 

Figure 5

من الأعراض الأخرى الرنين . المرضى يشكون بأعراض مختلفة من طبيعة السمع إلى الصمم التام
. الذي يمر في منطقة الخدعصبفي الأذن٬ الدوخة٬ وامتلاء الأذن وضعف ال

 بعض الحالات فقدان السمع قد يحدث في أش�هر أو أك�ثر ولكن    6-3أع�راض الص�مم ق�د تح�تاج م�ن           
. فجأة
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في .  الأهميةغايةف�ي حال�ة فق�دان الس�مع م�ن الص�عب اس�تعادته ولذل�ك م�تابعة الأع�راض تكون في                   
حال�ة وج�ود ال�ورم ورؤي�ته بالأشعة الرنانة المغنطيسية يجب إجراء الجراحة لمنع حدوث زيادة في         

. أعراض الصمم أو الاتزان
الرجاء الاتصال . خ والأعصاب الأعصاب الطبي وجراح المأخصائيمن المهم العمل المشترك بين 

يظهر الخلايا للكيس ) 5( رقم الرسم. العائل�ي للبح�ث والاستشارة لوجود الأخصائي  VHLب�تحالف   
فقدان السمع الرنين في  (مينيرتجم�ع الس�وائل بداخ�ل الك�يس ق�د يش�رح أع�راض م�رض              . الل�يمفاوي 

).الاذن ولفة الرأس

VHLالجهاز التناسلي و 

.  أنفسهمفحص م�ن اتباع النصائح المتبعة لمرض السرطان ولابد لهم من    لاب�د له�م   VHLىمرض� 
.الخصيةاتبع التعليمات العامة لكشف المبكر عن سرطان الثدي أو 

% 50 ونسبة الزيادة قد تصل إلى Epididymisالاخ�تلاف الوح�يد ه�و زي�ادة نس�بة الأورام في ال ـ         
وهذه .  الرباط العريض بجانب قناة فالوبيبيصوه�ذا الأم�ر يزيد عند النساء    . ف�ي بع�ض الع�ائلات     

.لكنها قد تسبب آلام. غير ضارة غالباً ما تكون الأورام
:بخصوص الرجال

 يتم تخزين  هو مجرى صغير ملتف ويقع فوق ووراء الخصية في كيس الخصيةEpididymis٬ال ـ
وس��تاتا حي��ث ص��ل للبرليvas deferens ويج��رى خ��لال ال�� ـEpididymisال��ـالس�ائل الم��نوي ف��ي  

.  ويندفع خلال مجرى البول عند القذفالمنويةن الحويصلات بالسائل المنتج ميختلط 

Figure 6

يكون الورم . الأصحاء ف�ي حوال�ي رب�ع ال�رجال     Epididymis ف�ي ال� ـ  الأك�ياس يوج�د ال�بعض م�ن       
ده في عامة ع�ادة حم�يد ويح�توي ال�ورم عل�ى ع�دة أك�ياس بداخل�ه ه�ذا ال�نوع م�ن الأورام ي�ندر وجو              

ف�ي حال�ة وج�ود هذا الورم في كل    .  خص�ية واح�دة أو الاثنتي�ن مع�اً    تص�يب ه�ذه الأورام ق�د     . ال�رجال 
) بوصة1.7-0.3( سنتيميتر 5-1 حجم تلك الأورام يكون من VHLالخصيتين يؤكد ذلك تشخيص  

. اويمكن احساس تلك الاورام كالحصاة في كيس الخصية ولكنها غير مؤلمة ولا تزيد في حجمه
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ويمكن إزالتها جراحياً ولكن . وقد تظهر في الأربعينات. وقد تظهر في سنوات المراهقة أو لاحقاً
. ذلك قد يؤدي إلى منع وصول السائل المنوي من الخصية التي تمت لها العملية الجراحية

 ف���ي الش���مال رس���م مقطع���ي خ���لال الخص���ية وال��� ـ      Epididymisيوض���ح ال��� ـ  ): 6(الرس���م رق���م   
Epididymis أنظر السهم( في اليمين رسم تفصيلي .(

 الناتج عن هي القلقفي أغلب الحالات المشكلة الوحيدة . ه�ذه الأورام لا تؤث�ر عل�ى ممارسة الجنس        
مع�رفة وجوده�ا ف�ي ح�الات بس�يطة ه�ذه الأورام ق�د توق�ف تدف�ق الم�نى وتسبب عقم ولكن هذا نادر                

.  ق�بل ح�دوث أي التهاب أو إنفجار للورم  ع�ند ح�دوث أي أل�م لاب�د ل�ك م�ن م�راجعة الطبي�ب                . حدوث�ه 
. أحسن طريقة للوقاية هي الكشف الذاتي للخصية شهرياً

. سرطان الخصية غير مرتبط بهذه الأورام
. أفحص نفسك بعد اخذ حمام دافئ حين يكون جلد الخصية مسترخي وناعم

. تعرف على الحجم والشكل والوزن الطبيعي لخصيتك
. ين أفحص كل خصية على حدهباستعمال اليدين الاثن
 وهو جسم في شكل الحبل فوق وخلف الخصية وهذا ليس ورم غير  Epididymisـتع�رف عل�ى ال    

.  يتغير حجمه وشكلهEpididymisطبيعي ولكن عند ظهور أورام في ال ـ
.انتبه لظهور أي ورم جديد في حجم قطعة صغيرة
. اخبر طبيبك المعالج فوراً عند ظهور أي ورم

د النساء عن
 وهذا الورم في الكيس هو ورم حميد وقد يحتوي APMO قد يظهر عند النساء ويسمى     مماثلورم  

. هذا الورم نادر حدوثه في عامة النساء. على عدة أكياس بداخله
الخلايا .  ه�و نس�يج يل�ف ح�ول الرحم وقناة فالوب والمبيضة    Broad Ligamentال�رباط الع�ريض   

الأكياس المائية .  عند الرجالEpidymisنفس المنطقة التي يتكون فيها ال ـفي هذه المنطقة تنمو في 
 يؤخذ أن أي ورم في هذه المنطقة يجب VHLولكن عند مرض . ه�نا تك�ون ش�ائعة في عامة الناس       
. بجديه وعليك استشارة الطبيب فوراً

Figure7
.ناسلية في النساءيوضح الرباط العريض الذي يكون فوق الأعضاء الت) 7(الرسم رقم 

VHL ومرضى الحملـ
الإبح��اث الم��توفرة .  أخ��ذ احت��ياطات خاص��ة ق��بل ح��دوث الحم��ل  VHLيج��ب عل��ى النس��اء مرض��ى  

. ل لا يزيد من نمو الورم ولكن كذلك لا يمنع الورم من النمو المضطردمتوضح أن الح



17

يانها٬ لذلك م�ع ح�دوث تغ�يرات الحم�ل يمك�ن لأع�راض وإش�ارات ال�ورم أن تخ�تص أو يصعب استب           
. لابد من الانتباه

تح�دث زي�ادة ف�ي كمية الدم مع الحمل لذلك في حالة وجود أورام بالأوعية الدموية في المخ٬ النخاع       -
بعض النساء يشكون من تفاقم أعراض . الش�وكي أو الش�بكية ق�د ي�زيد حج�م الورم خلال فترة الحمل          
. لولادةالورم خلال فترة الحمل ويتبع ذلك تحسن الأعراض بعد ا

. حجم الطفل قد يؤدي إلى زيادة الضغط على العمود الفقري وهذا قد يؤدي إلى زيادة الأعراض-
لاب��د م�ن م��راجعة وظ�ائف الكل��ى ع��ند   . زي�ادة الس��وائل ف�ي الجس��م تس�بب زي��ادة الض�غط عل��ى الكل�ى     -

. الحمل
فسك ولذلك لابد من عرض نPheochromocytomaالحم�ل وال�ولادة ق�د تس�بب في حدوث ورم    -

.على الطبيب
ناقش مع الطبيب إمكانية زيادة حجم الأورام الموجودة .  ع�ند ح�دوث الحم�ل عل�يك مراجعة الطبيب        -

لذلك يستحسن التشخيص بالأشعة . سابقاً للأشعة المستعملة لتشخيص الأورام قد تسبب مشاكل للطفل
. قبل حدوث الحمل

: عليكفي حالة حدوث زيادة في الأورام عند فترة الحمل يجب -
معرفة الأعراض التي قد تظهر -
.احتمالات المضاعفات الخطرة-
. كيف تؤثر على صحة الطفل-

 ه��ذا مه��م لتجن��ب الاحس��اس بالذن��ب  –ناقش��ي ه��ذه الاح��تمالات بالتفص��يل م��ع ال��زوج ش��ريك ح��ياتك  
.والغضب المحتمل حدوثه في حالة المخاطرة

عل��يك . تص��ال بالط��اقم الطب��ي المع��الج ل��ك ف��ي حال��ة الحم��ل اخ��بر طبي��ب النس��اء وال��ولادة وعل��يه الا  
. الاه�تمام بأع�راض الطم�ام الغثيان والصداع التي قد تكون أعراض أورام بالمخ أو النخاع الشوكي     

القليل من الغثيان عند الصباح أمر . لا تهمل�ي ه�ذه الأع�راض خاص�ة إذا كان�ت مس�تمرة أو م�تكررة            
الطبي�ب وبع�د ال�ولادة بشهرين أو ثلاثة عليك    لا داع�ي للقل�ق ولك�ن عل�يك إب�لاغ      . طبيع�ي ف�ي الحم�ل    

. مراجعة الطبيب لإجراء فحص كامل شامل للتعرف على أي تغييرات في حالتك الصحية

VHL في الغدد الصماء فوق الكلية  

 قد VHL). 8أنظر الرسم ( بوصه وتكون فوق الكلية 1حوالي سنتيميتر 2×2×3هذه الغدد حجمها 
هذه الأورام تكثر في بعض .  فيوكروموسايتوماالأورام في هذه الغدد يسمى يكون مرتبطاً بنوع من 

ل�و ت�م اكتش�افها م�بكراً يسهل     %) VHL) 3ن�ادراً م�ا تك�ون ه�ذه الأورام خبي�ثة ف�ي حال�ة          . الع�ائلات 
الأوعية الدموية خاصة في وولك�نها تص�بح خط�يرة ف�ي حال�ة تفاقمه�ا وتأثيرها على القلب            . علاجه�ا 

. الدم في حالات الجراحة والحوادث والولادةحالة زيادة ضغط 
وه�ي ادرينالي�ن ونورادرينالين التي يستخدمها الجسم في     " هورمون�ات الض�غط   "تف�رز ه�ذه الأورام      

أه�م الأعراض هي زيادة وتغير ضغط الدم مما يزيد الجهد     . حال�ة الط�وارئ ل�زيادة الس�رعة والق�وة         
المرضى قد يشتكون من صداع ٬زيادة في . ماعيةوقد يؤدي ذلك إلى ذبحة صدرية أو ج. على القلب

. وإحساس بالذعر والخوف والقلق والغضب. إفراز العرق٬ زيادة في ضربات القلب
فحوصات . VHLالأبحاث الحديثة تشير إلى أن هذه الأورام تكثر بنسبة أربع أضعاف في مرضى         

VHLهذه الأورام في كل مرضى من المهم البحث عن . البول والدم التقليدية غير كافية لتشخيصها
ولك�ن ف�ي حال�ة الحوج�ة لمعلوم�ات أك�ثر أو في حالة ظهور       . أج�رى فح�ص ال�بول وال�دم    ف�ي ال�بداية     

.  البول والدم سلبية٬ يجب إجراء الأشعة المتخصصة للتشخيصفحوصاتالأعراض ولكن 
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جود هذه الأورام في حالة و.  هذه الأورام قبل أي عملية جراحية٬ حمل أو ولادة  تشخيصم�ن المهم    
ق��د تح��دث مض��اعفات وه��ذه المض��اعفات يمك��ن تجن��بها باس��تخدام بع��ض الأدوي��ة م��نذ أس��بوع ق��بل        

نسبة الدقة في فحوصات البول والدم لتشخيص هذه الأورام تعتمد على معاونتك . الجراحة أو الولادة
لتدخين٬ وشرب الخمر عليك الامتناع عن ا. باتباع التعليمات الخاصة قبل إعطاء عينة البول أو الدم     

.  عليك إبلاغ الطبيب والفحص في حالة تناولك لأي عقاقير ضد الاكتئابأربعة ساعاتوالقهوة لمدة 
اتبع التعليمات لتحضير العينة بدقة أنظر التعليمات في  . عليك إحضار قائمة بالأدوية التي تستخدمها     

.5الجزء رقم
 ظاه��ر بوض��وح بالأش��عة المقطع��ية أو غ��ير ل��و أظه��رت الفحوص��ات وج��ود ورم ولك��ن ه��ذا ال��ورم  

 ه��ذه الفحوص��ات  MIBG أو PETالمغنيطيس��ية ال��رنانة لاب��د م��ن اللج��وء لفحوص��ات م��نظورة ل�� ـ    
. تساعد على تحديد مكان الورم حتى لو كان بعيداً عن الغدد ادريغال
دهم  ويكون وجوParagangliomasف�ي حال�ة وج�ود هذه الأورام خارج الغدد تسمى باراقانقليوما       

 ف�ي حالة العملية يجب استئصال  Sympatheticاس�يتيكية  بف�ي أي ج�زء م�ن الش�بكة العص�بية السيم        
. الورم

. الحياة الطبيعية بعد الجراحةالأبحاث أثبتت أن ترك جزء صغير من الغدد يسهل

حديثاً يوجد طريقة. ٬ تذك�ر أن في المستقبل قد يظهر ورم في هذه الغدة س�ليمة ف�ي حال�ة وج�ود غ�دة       
 الطريقة انتقال العدوى بهذه. باستخدام المنظار) Laparoscopy(جراحية دقيقة لعلاج هذه الأورام 

. أسأل طبيبك ليراجع المقالة المكتوبة من والتر في الجزء الثامن. أقل وفترة النقاهة أسرع

Figure8

الكلى والبنكرياس والغدد فوق الكلى: 8الرسم رقم 
Kidneyالكلى  
Pancreas البنكرياس  
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VHLفي الكلى  :
انظر . (في حجم قبضة اليد)  بوصة4( سنتيمتر 12 باخل البطن وطولها حوالي    أعض�اء الكل�ى ه�ي     
أكياسوجود ) المحتمل(من الطبيعي . أورام مائية او  أكياس ف�ي الكل�ى ق�د يسبب         VHL). 8الرس�م   

.مائية بداخل الكلى في الشخص البالغ من عامة الناس
 ع�ادة م�ا تكون كثيرة٬ ولكن وجود واحد او اكثر من الاكياس المائية لا   VHL المائ�ية ف�ي      الأك�ياس 

 خبيثة وهو ما أورام في الكلى وقد تكون أخرىأوراممن المحتمل حدوث . يشكل مشكلة في حد ذاته
 .Hypernephromaكان يسمى في الماضي هيبرنفروما

 مبكرا٬ً لذلك من المهم الفحص الدوري ورامالألا توج�د ظواه�ر او اع�راض م�بكرة لتش�خيص ه�ذه          
أعراضقد تكون الكلى مؤدية لوظائفها بصورة طبيعية بدون ظهور . للكل�ى ق�بل ظه�ور الاع�راض     

.الأوراماخرى في حالة وجود تغييرات تابعة من 
زال�ته وكذل�ك الحال   إب يس�توجب عل�يك الق�يام ف�وراً     عل�ى س�بيل الم�ثال ع�ند نم�و ت�الون ف�ي جل�دك٬ لا           

ه�ذا يع�تمد عل�ى الحج��م    . ليس�ت ك�ل اورام الكل�ى تح��تاج ال�ى عمل�ية جراح�ية      . لنس�بة ل�لاورام الكل�ى   با
.من الممكن متابعة هذه الاورام باعادة الفحص بالاشعة او بالجراحة. والشكل ومكان الورم

الفرق . ٬ قد يشبهوا اورام  خلايا الكلى العامة في عامة الناسVHLعند ظهور الاورام في مرضى 
 .VHLو امكانية اكتشاف هذه الاورام مبكراً في مرض ه

.لو انتظرت ظهور الاعراض فقد يكون اكتشاف الورم متأخرا
  عنده بعض VHLفي اغلب الاحوال يكون مريض .  حول الوقت المناسب للجراحة   اختلافيوج�د   

صغير بالكلية لان من الواضح انه لا يمكن ازالة أي ورم . الاورام في كلا الكليتين على مدى السنين
.ذلك يعرض المريض للعديد من العمليات الجراحية ويعرض كذلك الكلى لاخطار العملية

اله��دف ه��و الحف��اظ عل��ى وظ��ائف الكل��ى لاط��ول ف��ترة ممك��نة وتقل��يل ع��دد العمل��يات الجراح��ية بق��در   
.مع مراعاة ازالة الاورام قبل انتشارها في اعضاء اخرى. الامكان

علماء السرطان تمكنوا من التوصل . و الخلاي�ا وتحوله�ا م�ن حميدة الى خبيثة      اله�دف ه�و م�تابعة نم�       
.الى مراحل محددة تمر بها الخلايا قبل ان تنتشر
 لم�تابعة ال��تحولات ف�ي ه��ذه الخلاي�ا٬ ولك��ن    وذل��ك بس�هولة م�ن المس�تحب وج��ود فح�ص ال��دم او ب�ول     

.حسن مؤشر لمتابعتهالمعروف الان ان حجم الورم هو ا. للاسف لا يوجد مثل هذا الفحص
.اخذ العينات من الكلية غير مستحب لان التشخيص معروف مسبقاً

.الاكياس المائية لا تحتاج الى جراحة ولكن متابعة نموها يكون في غاية الاهمية
 في المانيا هو اجراء الجراحة عندما يكون حجم فرايبورج في  1994الم�تفق عل�يه م�ن ق�بل اجتماع          

.  سنتيمترات3اكبر ورم اكبر من 
.وهو متفق عليه عالمياً) 1965ستاينبك ( بالتجربة من قبل دكتور اندرو نوفيك أثبتتهذه النوعيات 

. سنتيمتر4 اصغر من أورام حالات فقط لانتشار الورم في 3 يوجد الآنحتى 
لى إ صلبة٬ سوف تحتاج أورامو أف�ي حال�ة الم�ريض المه�م معرفة التشخيص٬ هل هو اكياس مائية             

.رنانة مغناطيسية وأشعة مقطعية وأشعةشعة بالموجات الصوتية أ
س�وف يق�وم الطبي�ب بمراق�بة ك�ثافة ومك�ان وحج�م ونم�و الورم ٬ سوف يقوم الطاقم الطبي باخبارك                 

.نسب الطرق لعلاجكأب
افضل الطرق لعلاجك والتوقيت المناسب٬ لا تخجل إختيار من المهم الاشتراك مع الطاقم الطبي في 

ال�تفريق بي�ن الك�يس المائ�ي وال�ورم يع�تمد عل�ى وض�وح الص�ورة وخ�برة اخصائي            . رأىم�ن طل�ب     
.يوجد اختلاف في التشخيص حتى في حالة الخبراء المختصين. الاشعة

. عند طلبك لاي مساعدة لايجاد الطبيب المختصVHLاتصل بتحالف عائلة 
كل وجهات النظر٬ . مريضالق�رار بخص�وص العمل�ية يج�ب ان ي�تخذ م�ن الط�اقم الطب�ي بمشاورة ال          

.مكان الورم٬ صحة المريض٬ ورغبته في التخلص من الورم تعتبر من العوامل المهمة
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 يكونون مرشحين صالحين VHLف�ي الح�الات الضرورية حيث يلزم إزالة الكلية المتبينه٬ مرضى      
).1997جولد فارب ) (GOLD FARBانظر (لزارعة الكلى 

حيث ان الكلى المزروعة تحتوي على التكوين .  خلايا الكلى ت�نمو م�ن اضطرابات في   VHLاورام  
.الوراثي للمتبرع

VHLفي البنكرياس 
انظر (البنكرياس هو عضو في اعلى البطن من اليسار لليمين ويقع وراء المعدة والامعاء الدقيقة 

.)8الرسم 
ي تلك الافرازات مع يحتوي البنكرياس على نوعين من الغدد٬ الاولى لافراز المواد الهضمية وتجر

العص�ارة الص�فراوية الت�ي تنتجها الكبد وتجري تلك المواد في مجرى البنكرياس الكبير وتصب في          
يتكون النوع الثاني من الغدد من جزر لانجرهانس التي تفرز . الج�زء العل�وي م�ن الجه�از الهضمي        

.الانسولين الذي يتحكم في نسبة السكر في الدم
. من اقل الاصابات المسببة لاعراض المرضVHLس في مرضى تعتبر اصابات البنكريا

 م��ن اع��راض بس��يطة ناتج��ة ع��ن اك��ياس مائ��ية ف��ي      VHLق��د تش��كو بع��ض الع��ائلات المص��ابة ب�� ـ    
.البنكرياس
: بالبنكرياسالإصابات شائعة من أنواع3هناك 

. المائيةالأكياس.1
).Cyst Adenomas( المائية الأكياسأورام.2
.جرهانس خلايا جزر لانأورام.3

ف��ي % 93ف��ي عائلتي��ن كبيرتي��ن ال��ى % 5تخ��تلف نس��بة الاص��ابة بالاك��ياس المائ��ية بالب��نكرياس م��ن  
.خرىأعائلات 

.بعض الاكياس المائية كبيرة الحجم قد لا تسبب اعراض ولذلك لا داعي لعلاجها
كياس المائية ف�ي حال�ة الاك�ياس المائ�ية الكب�يرة التي تضغط على المعدة وتسبب الما٬ً يجب تفريغ الا      

.لازالة الألم
ان اورام الاكياس المائية اورام حميدة وكثيرة الانتشار٬ هذه الاورام لا تحتاج لعمليات إزالة الا في       

.حالة وجود انسداد لجريان السوائل والانزيمات
.قد يحتاج الطاقم الطبي الى فحوصات اضافية لتشخيص الخلل في وظائف الهرمونات

 اضافة الى الاكياس المائية مشاكل عضوية ووظيفية حسب حجمها ونوعها     VHLق�د تس�بب اورام      
.ومكانها

في هذه الحالة .  او الاصابة بمرض السكريهضميةق�د ي�ؤدي انس�داد مجرى الانسولين الى مشاكل        
.لا بد من العلاج بالأنسولين والعصارات الهضمية

.طبيب الغدد الصماء بإمكانه مساعدتكم بعلاج هذه الأورام
ف�ي بع�ض الح�الات ال�نادرة ق�د تس�تبدل خلاي�ا الب�نكرياس بمجموعة من الاكياس المائية والتي تؤدي             

.إلى فقدان وظائف البنكرياس مما ينتج عنه الاسهال والبراز الدهني
يمك�ن معالج�ة هذه الاعراض بتزويد المريض بانزيمات البنكرياس٬ في بعض الحالات ينتج مرض      

.نسولينالسكري المعتمد على الا
 ع�ند ح�دوث اليرقان٬   ال�يرقان٬ ل�و تس�ببت الاورام ف�ي انس�داد مج�رى العص�ارة الص�فراوية٬ يح�دث           

.يتحول لون الجلد والبول الى اصفر فاتح٬ ويتغير لون البراز الى لون باهت
الال�م ه�و اش�ارة م�ن الجس�د لابلاغك بضرورة الاتصال بالطبيب٬ حيث ان التهاب البنكرياس يعتبر           

. تستوجب استشارة الطبيب فوراًحالة حرجة
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.اهم اورام البنكرياس هي الاورام الصلبة التي تظهر ضمن خلايا جزر لانجرهانس
 الكبد والعظام٬ يعتبر إلىق�د تس�بب ه�ذه الاورام ف�ي انس�داد مج�رى العصارة الصفراوية وقد تنتشر           

.مكان الورم عاملاً مهماً في تحديد وقت الجراحة
إج��راء ي��تم أن٬ س��ريع ال��نمو ف��ي خلاي��ا مج��اورة ل��رأس الب��نكرياس٬ لا ب��د   ع��ندما ي��نمو ورم ص��غير

.جراحة عاجلة
. الجراحةإجراءذا وجد هنالك ورم كبير في منطقة ذيل البنكرياس٬ يمكن متابعته من دون إبينما 
. ذلك٬ فإن نوع الجراحة يعتمد على مكان الورمإلىإضافة

 المتبعة الإرشاداتنكرياس لتحديد افضل طرق العلاج٬ لا بد من وجود الجراح المختص بأورام الب
أو سنتيمتر في جسم او ذيل البنكرياس 3 التي تكون اكبر من الأورامإزالة البنكرياس هي أورامفي 
. سنتيمتر في رأس البنكرياس2 التي هي اكبر من الأورامإزالة

٬الأورام هذه لإزالةالجراحة بالمنظار ممكنة 
9الرسم رقم 

Figure 9

وراماً في مناطق أ لا ب�د للخلاي�ا م�ن ان تنض�ج ق�بل ان تن�تج ب�ذوراً وتسبب           أنه�ذه ال�زهور توض�ح       
.أخرى

.نحن لا نحتاج الى اقتلاع كل ما هو اخضر ولكن من المهم ان نقطفها عندما تصفر وتذبل
ب انتشار الورم  ٬ لا ب�د ل�ك بمعاون�ة الط�اقم الطب�ي م�ن ايج�اد ال�توازن الس�ليم بين تجن          VHLلع�لاج   

.السرطاني والحفاظ على الأعضاء السليمة
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 الثالثالقسمـ
التشخيص ٬ العلاج والبحث

التشخيص والعلاج
الطاقم الطبي سيخبرك من افضل طرق التشخيص وافضل سبل العلاج٬ هناك بعض العلاجات 

وم الطاقم الطبي  الى فحصك من قبل الطبيب سوف يقبالإضافة. الفعالة والمزيد في طور التجربة
 الدموية للأوعيةتشخيصيه صورة إيجادالهدف هو .  مختلفة لتشخيص المرضأشعةبفحوصات 
هذا .  جيدةأشعة الجسم٬ هذا قد يحتاج الى استعمال صبغة متينة للحصول على صورة وأنسجة

. ورمأو كيس مائي أويساعد الطبيب على معرفة ما اذا كان العضو طبيعي 
الجراحة دائماً تنطوي على مخاطرة .  الخبيثةالأورام ج�راحة للتخلص من      إل�ى ح�تاج   الع�لاج غال�باً ي    

.لمناقشة هذا مع الطبيب المعالج. وكذلك ترك الورم قد يسبب مضاعفات لاحقة
 احتمالات هيلذلك استشير الطبيب ما .  ال�تخدير العدي�د من احتمالات الخطر      أخص�ائي ق�د يذك�ر ل�ك       
.المخاطرة في حجمها الطبيعي وهذا يضع الأخطارحدوث تلك 

VHLالفحص لعوامل الوراثة من 
كل شخص يحمل شفرة معينة . هو العامل الوراثي المهم ) DNA( الحامض الديوكسي ريبونيكليك 

.دنا الذي يحمله في خلايا جسمه ) DNA( في 
 من 23 كرومزوم٬ 46في خلايا الانسان توجد  . ه�ذه المعلوم�ات تك�ون مخزونة في الكروموزمات        

 كروموزمات جنسية 2 و 22–1 اوتوزوم مرقمة من 22هنالك .  من الام23الاب و 
XXللنساء 
XYللرجال 

 ينتقل وراثياً عن طريق جينات VHLهذه الكروموزمات تحتوي على المعلومات لعناية البروتينات 
.متحكمة
VHL   طف��ال المص��ابين ب� ـ الأ يح�دث ع��ند ال��رجال والنس�اء٬VHLلوراث��ة % 50بة  معرض��ين بنس��

.الجينات المصابة
3 أ 25 في مكان يسمى 3 توجد في الجزء القصير من الكرومزوم رقم     VHLالجيناـت المسببةـ ل ـ   

).10انظر الرسم ( م 26–

Figure 10
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. ٬ هذا العامل الوراثي يتحكم في صناعة البروتينات1993تم اكتشاف هذا العامل الوراثي سنة 
ح�تى يظه��ر ال�ورم لاب�د م��ن    . الأورامث�ي يس��مى الع�امل الوراث�ي المس��يطر عل�ى      الوراVHLع�امل  

 عن غير طريق الوراثة لا بد من وجود VHLفي مرض   . م والأ الأبتثب�يط العوام�ل الوراث�ية م�ن         
.هذا يأخذ وقتاً. الأورامنسختين غير سليمتين لظهور 

. عام62ما يظهر في سنة وعادة . هذا يشرح ظهور ورم واحد في عضو واحد في عامة الناس
من كلى عامة % 85 تم اكتشافه في VHL الفصل الوراثي ل ـ  إصابةف�ي دراس�ة بالولاي�ات الم�تحدة         

).1995 دون –مريكا أ والسرطانات القومي بالأوراممعهد (الحالات المدروسة 
 العامل إصابةشخاص الذين ورثوا نسخة واحدة من العامل الوراثي المصاب٬ لا بد من  ف�ي حالة الأ   
.الأورام لظهور الآخرالوراثي 

 في عامة الأعضاء صغيرة في مختلف أعمار ق�د تظه�ر في   الأورامأنه�ذا يك�ثر حدوث�ه مم�ا يعن�ي           
.الأورام المنع لظهور إجراءات في حالة عدم وجود الأشخاص

. سنة42يكون نسبة العمر المصاب بسرطان الكلى حوالي 
الأوراميوضح تكوين ) 11(الرسم 

Figure 11

).للأورام يعمل كمثبط VHLالفصل الوراثي ل ـ(
 ٬ هذه الطفرة VHL يمك�ن اكتش�افه ف�ي معظم حالات    VHLه�ذه الطف�رات ف�ي الع�امل الوراث�ي ل� ـ         

.VHL العائلة الواحدة المصابة أفراد مماثلة في أوتكون شبيهة 
).فهرس VHLت   طفرا–بيرود (  طفرة تم اكتشافها من الكتب الطبية 500اكثر من 

.بالفيوكروموسايتوماـالإصابةهناك ارتباط خاص بين نوع الطفرة واحتمال 
ف��ي اغل��ب الح��الات تك��ون الطف��رة ف��ي الع��امل الوراث��ي ق��د حدث��ت م��نذ زم��ن بع��يد وت��م ت��ناقلها ع��بر      

.الاتصال في العائلة الواحدة 
 عام مبادئاريخ وجودها الى  الغابة السوداء في المانيا وبنسيلفانيا يرجع ت  ف�ي VHL ح�الات    بع�ض 
بطفرةيكونون اول شخص في عائلتهم يصابون % 20ولكن هناك بعض الاشخاص حوالي . 1600
VHL  .سببها تغيير في العامل الوراثي في منى الاب او في بويضة الام يكون الطفرة الجديدة  هذه 

. في المراحل المبكرة في نمو الجنينالخلاياتاو في تكاثر 
. توارثها لاحقاً وهذا يستوجب فحص اطفال هذه العائلةيمكنة  الطفرهذه
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ويوجد الكثير من الحالات الجديدة . من المرضى المصابين بطفرات جديدة% 20حوالي يوجد حالياً
.VHL ومعرفة الطب المضطردة ب ـالمكتشفة
ادة احتمال نمو  الوراث�ي المث�بط لل�ورم قل�ل من فعاليته ووظائفه يؤدي الى زي    العوام�ل  عل�ى   ال�تعرف 
. د.       ه�ذا اخ�ذ اهم�ية عال�ية ف�ي محاولات�نا لل�تعرف على السرطان وفهمه في الإنسان         . الس�رطان 

.1995السرطانريتشارد كلاوسر رئيس المعهد القومي لابحاث 

العلاج نحو التقدم
 الاص��ابة اح��تمال اغل��ب الع��ائلات لمع��رفة  ف��يDNA اج��راء بع��ض فحوص��ات  الان الممك��ن م��ن
المرض لابنائك ) تورث( يمكن ان تنقل لاVHLل�و لا تحم�ل ع�امل الوراث�ة المس�بب ل� ـ            . م�رض بال

 الاشخاص غير المحتمل اصابتهم بالمرض معرفةمن المهم . ولا تح�تاج الى المزيد من الفحوصات      
 للعوامل الوراثية الان متوفر ولا يكلف الكثير  الفحص. لايق�اف الم�زيد من الفحوصات وراحة بالهم       

).6انظر الجزء . (الاموالمن 
 الوراثي يوجد امل في ايجاد العلاج او على الاقل تقديم رعاية صحية افضل مع   العامل اكتشاف   مع
. الورم مع العلماء وشركات الادوية لاكتشاف العقار الذي يوقف نمو   مل نح�ن نع   2005 ع�ام    حل�ول 

 اكتش��اف ف��المهملج��راحة لذل��ك ل��و تمك��نا م��ن تثبي��ت حج��م ال��ورم او تص��غيره فيمك��ن تقل��يل الحوج��ة ل 
 الكتيب والتحالف هذاالمرض المبكر وتشخيصه والعلاج المناسب في المستقبل القريب سوف يكون 

.مع الطاقم الطبي هو احسن وسيلة لعلاج المرض
ولكن .  في علاج سرطان البروستات والثدي تمت بدون ايجاد العلاج الناجحالتطورات ان اهم تذكر

.VHLلتشخيص المبكر والعلاج الاحسن مما ينطبق على مرض  تمت باالتطورات
 يش�ير إل�ى ان العامل الوراثي يلعب دوراً مهماً في معرفة الخلايا كمية والأوكسجين      الحدي�ث البح�ث 
 الخلايا وكأنها محرومة من الاوكسجين تتصرفVHLفي حالة عدم وجود بروتين      .  لها المتوفر
اح���تاج ال��ى م��زيد م���ن   ) ال��نجدة ال��نجدة   (الغ���وثالغ��وث   "  الخط��ر لباق���ي الجس��م  إش��ارات فترس��ل  
" الاوكسجين
 المزيد لتوفير بتكوين المزيد من الأوعية الدموية لإحضار المزيد من الدم لتلك الخلايا الجسميتفاعل

مع زيادة معرفتنا .  لكنه اختل لاحقاًطبيعي وكأنها رد فعل    تتص�رف VHLم�ن الأوكس�جين أورام      
وج��زء م��ن .  ق�د نتمك��ن م��ن إيج�اد ع��لاج لإيق��اف نم�و ه��ذه الأورام   الطبيع��يةVHLبوظ�يفة بروتي��ن  
. هو الارتباط مع بروتينات أخرى في الخلاياالبروتينوظيفة هذا 
نحن .  يح�دث خل�ل ف�ي ارت�باط ه�ذا البروتين بالبروتينات الصغرى في الخلايا       الطف�رة٬  مك�ان    حس�ب 
.للمرضة بين العوامل الوراثية والشكل الظاهري  طور فهم هذه الاختلافات بدراسة العلاقفيالآن 
 ق�د يس�اعد على معرفة نسبة   وذل�ك VHL أن�واع م�ن   4 تمك�نوا م�ن ال�تعرف عل�ى        الباحثي�ن العلم�اء 

VHLلذلك يوصى بالفحص لكل اعراض . هذه الأنواع غير قاطعة  .  المصابة العائلاتالخط�ر ف�ي     
).14انظر الرسم  (دناDNA حسب نتائج يختلف تكرار الفحص قد ولكن
 المحتمل في من.  VHL ال�ى المزيد من الاختبارات المعملية لفهم المرض وبروتين      العلم�اء يح�تاج 
بع�ض ال�تجارب ف�ي مج�ال العلاج الوراثي والخلايا قد يتيحـ     .  اكتش�اف بروتي�ن بدي�ل     الاي�ام ي�وم م�ن     
 ان ولعائل��تكمك�ن ل�ك   ي. ه�ذه ال�تجارب مازال��ت ف�ي ط�ور ال��بدء    .  او اص�لاح الخل�ل الوراث��ي  اس�تبدال 

.تساعد الباحثين باعطاء العينات من الدم او الاورام
ه�ذه المؤشرات  .  ه�ناك العدي�د م�ن المح�اولات لل�تعرف عل�ى مؤش�رات بيولوج�ية        الم�ثال  س�بيل    عل�ى 
الاشعة الدم او البول وقد تمكن من اكتشاف مرحلة الورم وتطوره من دون اللجوء لاجراء فيتوجد 

.الباهضة التكاليف
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Figure 12

VHL يوضح 12 رقم الرسم

 كتلة وهذه الكتلة ليكون2CUL2 س و ل و B , C مع ايلونجين ب و ث  يتحدVHLالبروتين
أو توقف استمرار هذه العمليات . والتكسيرترت�بط م�ع بروتي�نات أخ�رى ف�ي الخلاي�ا وتعده�ا للإزالة           

اخرى في الخلايا٬ في حالة اختلال وظائف بروتين17به�ذه الط�ريقة تس�اعد عل�ى ال�تحكم في نسبة       
 م�توافرة مم�ا ي�ؤدي إل�ى خل�ل ف�ي نم�و الخلايا وتكاثرها        كم�ية  تك�ون بع�ض المرك�بات ف�ي        الايق�اف "

الموضحة هي ) ب(و) أ(الأجزاء .  يؤدي الى ظهور الأورام  وذلكوخ�روجها ع�ن المع�دل الطبيع�ي         
.جزاء الأخرى مع الأوتتحد وهي التي ترتبط بروتينVHLأجزاء مهمة في 

المعه��د القوم��ي : المص��در (  الطف��رة ف��ي ه��ذه الارت��باطات٬ لا ي��تم ارت��باط طبيع��ي   وج��ود حال��ة ف��ي
).1995PNAS 94 :1997 ٬ 269 العلم جريدة– للسرطانات الامريكي
.الطرق في الخلايا : 13 رقم الرسم

Figure 13
ادة في نسبة العامل المساعد على  الخلاي�ات إضطرية يحدث زي  ف�ي VHL وج�ود بروتي�ن      حال�ة ف�ي 

والصفائح ه�ذا ي�ؤدي إل�ى زي�ادة العوام�ل الت�ي تساعد على نمو الأوعية الدموية       الاوكس�جين٬ نق�ص   
 ه�ذه الإشارات  وتكاث�رها٬ الدموي�ة٬ وغ�يرها ه�ذه البروتي�نات ترس�ل اش�ارات للخلاي�ا ل�زيادة نموه�ا           

). الصورةفيPDGFRوVEGIFمثلاً (تستقبلها مركبات استلام مقابلة في الخلايا 
 والإشارات لا بد من وجود عقارات توقف الإشارة أو تستولي على مركبات الرسائل يتم إيقاف حتى

. فاربر معهد أبحاث السرطاندانكالين  .  جو W.G. KAELIN:  المصدر الاستلام
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المستأصلة معهم للتبرع بالأنسجةوسجلVHL ببنك أنسجة اتصل– للجراحة الاستعداد حالة  ف�ي 
 لا التيم�ن الج�راحة س�وف يق�وم الب�نك بتحص�يل الأنس�جة بالاتف�اق م�ع الج�راح٬ تذك�ر أن الأنس�جة                  

. ساعة لا يمكن استعمالها في البحث العلمي24تؤخذ في خلال 
) ٬ بنك الأنسجة ٬ لاستمارة تسجيل الطبيب10انظر الجزء (
ما اذا كان العقار المقترح يساعد في حالتك  الرجاء قراءة الإعلان لتحديد البحوث٬ حال�ة إع�لان      ف�ي 

اه��م ع��امل ه��و افض��ل الط��رق   . ال��رجاء المش��اركة ف��ي البح��ث العلم��ي المناس��ب لحال��تك   . المرض��ية
. في الحاضر والمستقبللعلاجك
وذلكVHL من خلال تحالف عائلة يجريVHL ف�ي العوام�ل الوراث�ية في        البح�ث  ح�ول    الأخ�بار 
لأبح��اث الم��ال المع��تمد  راسVHL٬ب المعمل��ية٬ ب��نك أنس��جة   ب��نك المعلوم��ات لل��تجار خ��لالم��ن 

الرجاء الإبقاء على )  الاشتراك داخل الملفومعلوماتانظر استشارة  ( وبرنامجVHLسرطانات 
.هذه المحاولات

–2003لانسبت–المصدر  (– VHL عائلات في الوراثية والأعراض العوامل–14 رقم الرسم
361–2062 (

النوـع لأعرــاضا

الأولالنوع

 بالشبكيةالدموية الأوعية سرطان
 بالمخ والجهاز العصبيالدموية الأوعية سرطان
الكلىسرطان
 بالبنكرياسمائية وأكياس أورام

 أ2النوع
فيوكرموسايتوماـ

 في الشبكيةالدموية الأوعية سرطان
 الدموية في المخ والجهاز العصبيالأوعيةسرطان

 ب2عالنو

فيوكرموسايتوماـ
 بالشبكيةالدموية الأوعية سرطان
 بالمخ والجهاز العصبيالدموية الأوعية سرطان
الكلىسرطان

2 ث النوع فقطفيوكرموسايتوماـ
 الع�ريض لا يوجد لهم نوع خاص  وال�رباط Epididymis وأك�ياس ال� ـ  الل�يمفاوية أورام الأك�ياس    * 

. VHLفي أنواع 



27

 الرابعالقسم

VHL مع جيدة بصحة لحياةا

كث��يرVHLق��د لا يك�ون  .  م�رض م��دى الح�ياة  ه��وVHL . VHL س��حرية لع�لاج  وص�فة  توج�د  لا
وجس��مكولك�ن لا ب��د ل�ك م�ن الاه�تمام بم��تابعة الم�رض وإبق�اء عقل�ك        . المتطل�بات كم�رض الس�كري   

.وروحك في حالة قوية والتعامل معه بروية
 سيارتك قد– مارس الرياضة تدخن٬لا–طعاماً صحياً تناول  .  بصحتك العامة  الاهتمام المه�م    م�ن 

. من اللحم الأحمرالقليلبحرص ولا تشرب الخمر وتناول العقاقير المخدرة تناول 
اح��رص عل��ى اس��تخدام الط��رق الت��ي تجن��بك      ) 15انظ��ر الرس��م   ( م��ن الخض��راوات   الكث��ير ت��ناول
. المعلومات يتم دراستها بدقة الآنهذه. السرطان
 ف�ي الكثير من الأمراض أثبتت التجارب أن التدخين عامل مهم في أورام  الأس�باب  أه�م     م�ن  التدخي�ن 
. في الرجال من عامة الناس وغالباً ما تنمو هذه الأورام بسرعةوخاصةالكلى 
. مضاعفات اكثر بعد أي عملية جراحيةللمدخنينتحدث
 ف�ي حالة بعد العلاج   الاوالرياض�ة  م�ن الح�ركة   بالتقل�يل VHL تنص�ح مرض�ى   مؤش�رات  يوج�د   لا

 بذل��ك الجه��د المض��ني ٬ او ف��ي حال��ة    م��عبع��ض أورام الم��خ وال��نخاع الش��وكي والع��يون ق��د ت��تفاقم      
 بعض جربواVHL بعض عائلات علىالوض�وع٬ ش�اور طبي�بك ف�ي ال�تعرف عل�ى حدود مقدرتك           
لماش�ية  الت�ي تعط�ى ل  ( ال�نمو  ه�رمونات الأغذي�ة والأطعم�ة الت�ي تم�نع الس�رطانات وتجن�بوا اس�تعمال        

.المرضوذلك لتغيير مجرى ) والدجاج في بعض البلدان
نبات ( مع�رفة قدرة بعض الخضراوات على إيقاف نمو الأوعية الدموية في الأورام       ف�ي  العلم�اء    ب�دا 

).الشاي الأخضر قد يساعد على المناعة) الملفوف( والخضراوات مثل الكرنب الصويا
.العينةرته على إبطاء نمو أورام الأوعية الدموية في  في الصويات تم اكتشاف قدالموجودجينيتين
 ع�������ن ط�������ريق الإنترن�������ت   اوVHL موج�������ودة ع�������ن ط�������ريق تح�������الف    المعلوم�������اته�������ذه

nutrition/vhlorg.www.com ال���تغذية له����ذه  توص����يات ف����ي المرك���ز الطب����ي عل���ى   اس���أل 
.السرطانات
ان الال��تهاب المس��تمر لف��ترة طويل��ة ق��د يؤث��ر عل��ى أم��راض م��ثل الس��رطانات٬      إل��ي إش��ارات ه��ناك
. ومرض الزهيمرالقلب٬أمراض 

يفضل .  مثل السمك والجوز3 طع�ام غن�ي ب�الحوامض الدهن�ية رقم اوميجا     باس�تخدام وي�ل ينص�ح    . د
.يل الزيتون النقي على زيت عباد الشمس٬ استعمل البهارات الطبيعية مثل الزنجبزيتاستخدام 

VHL المرض قد لا يؤثر على حياتك اليومية ولكنه بين الحين   انبال�رغم من    .  م�رض مزم�ن    ه�و 
 ٬ اعمل مع طاقمك الطبي لمتابعة المرض للتحكم في الأمر وتجنب اهتمامكوالآخ�ر ق�د يتطلب جل       

.المجهول

 الصحيالأكلهرم
 ال�ذي ق�دم من قبل قسم    م�ن مدرس�ة هارف�ارد ه�و م�راجعة له�رم نص�ائح الأك�ل        الص�حي  الأك�ل   ه�رم 

.الزراعة بأمريكا
 السبل الحديثة والتوصيات بخصوص التغذية وتجنب السرطان٬ يعتمد الهرم على   على يحتوي   وهو

. ممارسة الرياضة ومتابعة وزن الجسموهيقاعدة أساسية 
-: الأخرىالصحي هرم الأكل دعامات

 ذات الحبوب الكاملة في اغلب الوجباتالأطعمة�
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احسن المصادر هي الحبوب الكاملة مثل .  ت�ناول الكاربوه�يدرات لإعط�اء الطاقة   إل�ى س�م    الج يح�تاج 
. والخبز الأسمر والرز الأسمرالشوفانطحين 

Figure 15
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– يوضح هرم الغذاء الصحي من مدرسة هارفارد لصحة البيئة كما ورد في ويليت   15 رقم   الرس�م 
 .2001 واشرب وتمتع بالصحة كل

يستطيع الخارجي والداخلي على نسبة عالية من الكاربوهيدرات الغنية بالطاقة ٬ لا      فالغ�لا يح�توي 
. ثابتةبالدمالجسم هضم الحبوب الكاملة بسرعة٬ هذا يساعد على بقاء نسبة السكر والأنسولين 

- :النباتيةـالزيوت
. ك��ل الص��حية ف��ي ق��اع اله��رم الص��حي ه��ذا مط��ابق لل��تقارير العلم��ية وط��رق الأ  نبات��ية زي��وت توج��د

 الأمريك�ي عل�ى ثل�ث احتياجاته من الطاقة اليومية من الزيوت ٬ الزيوت الصحية          الش�خص يتحص�ل   
النباتية النبات�ية م�ثل زي�ت الزيتون زيت كانولا ٬ زيت الصويا والفول وبعض الزيوت        ال�زيوت ه�ي   
.الأخرى
.ئ نسبة الدهون في الدم وتمنع أمراض القلب والموت المفاجتقلل الزيوت هذه

ه�ذا يقل�ل م�ن اح�تمالات الإصابة بالذبحة     )  م�رات  3–2(  م�ن الخض�راوات والفواك�ه       الإك�ثار �
 وتم�نع الكث�ير م�ن الس�رطانات تقلل من ضغط الدم وتقلل من إصابة      الدماغ�ية الص�درية والجلط�ة     

).المياه البيضاء (  وتمنع مرض الكاتاراكت القولونبالتهاب 
من أهم مصادر البروتين وهذا يقلل من أمراض القلب ٬  ) 2–صفر (  والبيض والدجاج السمك�

. بالصحةمضرالبيض غير 

)  مرات 3–1 :  ( والحبوبالبقول
 الفاصوليا السوداء والفول الأسود مثل– البروتي�ن والفيتامينات والأملاح المعدنية    مص�ادر  أه�م    م�ن 

.والكاجو كاجو
 ) 2-1 ( الكالسيوم�

.ان والجبنة الألبمنتجات مثل للعظام
 الألبان القليلة الدهون أو استعمل حبوب الكالسيومجات ٬ حاول تناول منتالحليب أكواب من 3
. المشبعةالدهونتحتوي على الكثير من ) تناول بحرص (  الحمراء والزبده اللحمة�
)  بحذر تناول(  الأبيض٬ والخبز الأبيض ٬ البطاطس ٬ الباستا والحلويات الرز�
. والأمراض المزمنةالقلبدة نسبة السكر وتزيد الوزن وتسبب السكري وأمراض  في زياتسبب�
. عن الفيتامينات المناسبةابحث– تساعد على سد الاحتياجات يومياً–الفيتاميناـت�

 )الكحول ( الخمر
 تق��ول ب��ان القل��يل م��ن الكح��ول يوم��ياً يقل��ل الإص��ابة بأم��راض القل��ب للش��خص   الدراس��ات م��ن العدي��د
هذه النصيحة لغير (  شراب للرجال وللنساء شراب واحد يومياً  2–1م�ن المس�تحب تناول      الع�ادي 
).المسلمين

 المعرفةمعالحياة

 مزمن أمر صعب٬ من الأفضل ممارسة برنامج خاص لتجنب القلق مثل ممارسة  مرض م�ع    الح�ياة 
قائمةيساعدك على هذا هناك  والصلاة والتأمل ٬ ودوام على ممارستها ٬ اقرأ كتاباً واليوجاالرياضة 
. المفيدةبالكتب VHLمن تحالف 

 ح��ياتك الزوج��ية ف��لا تخج��ل م��ن طل��ب المس��اعدة لع��لاج الأم��راض     عل��ىVHLم��رض يؤث��ر وق��د
.والنفسيةالجسدية 
16الرسم رقم . ( المصاب يكونون تحت ضغط وغضب وإحساس بالذنب وقلقالشخص عائلة أفراد

 ).بمعرفةفن الحياة : 
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Figure 16



31

لا يمكن لأحد .  تحريك طاقاتنا الداخلية لمواجهة مشاكلنا نجد أن بإمكاننا مواجهتها  من نتمك�ن    ع�ندما 
ومساعدةبالصبر والفهم .  السيطرة على تغييرات الطقس ولكن لا بد من احترام عوامل الطبيعة      م�ن 

.الطاقم الطبي والأصدقاء يمكنك الحياة مع هذا المرض وتحديه

ائلةالعمساعدة

 الممكن ان يكون ذلك صعب في البدء ولكن حاول منVHL مساعدة العائلة بتحالف لبرنامجانضم
). مساعدة النفس مهمة 17الرسم رقم . ( التغلب على مخاوفك

Figure 17
ا
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 المقترحة للقراءةالكتببعض

مناسب يمكن الحصول  يمك�ن أن توجهه�ا للطبي�ب بالتش�خيص الم�بكر والعلاج ال     الت�ي  الأس�ئلة   بع�ض 
. افضلنتائجعلى 

 احتاج لتغيير نشاطي ؟هل-
 هي فترة متابعة العلاج ؟ما-
 هي الأعراض التي يجب أن اتوخاها ؟ما-
 هو حجم الورم وما معنى ذلك ؟ما-
 يجب أن اقلق ؟متى-
 هي أنواع العلاجات الموجودة ؟ما-
 هي الأعراض الجانبية للعلاج ؟ما-
جانبية اقل ؟ توجد علاجات بأعراض هل-
 يمكن إجراء الجراحة بالمنظار ؟هل-
 هو الطاقم الطبي الذي احتاجه ؟ما-
؟VHL يمكن أن افعل لمساعدة الأطباء في معرفة المزيد عن ماذا-
؟VHL هي خبرتك في مرض ما-
؟ VHL يمكن الحصول على خبراء في أين-
 هو الشخص المسئول على حالتي ؟ من-
ني الانضمام إليه ؟ يوجد برنامج بحث يمكنهل-

VHL في المريضالرياضي

الرياضيين.  لعمل�ية جراح�ية بالنخاع الشوكي يحثت عن شخصية مثالية للاحتذاء بها     اس�تعدادي ع�ند 
 عل��ى للحص��ولوالعدائي��ن ف��ي الس��باقات يدفع��ون أنفس��هم وي��بذلون الجه��د المض��ني وي��تحملون الأل��م    

 والعقل الصحي ابقي جسمي سليماً معافياً بالأكل لذلك حاولت ترويض نفسي مثلهم ٬ سوف. الجائزة
.السليم والتأمل

 كجنيفر
أسترالياـ
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-: الزمني الجدول

:  القادم لإجراء الفحص الدوري الموعد

النتيجة المقبلالموعد الفحص التاريخ الطبيبسما
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 الخامسالقسم
:  بكيفية إجراء الفحص نصائح
 أو الأش���خاص VHL٬ إج���راء الفح���ص الوقائ���ي للأش���خاص المعرض���ين للإص���ابة بم���رض     ي���تم

 إج�راء الفح�ص عل�ى كافة أجهزة الجسم٬    يج�ب  ب�ه ول�م تظه�ر الأع�راض المرض�ية بع�د             المص�ابين 
. المرضجهزة التي لم تصاب بهذا حتى الأ
المصابين إجراء جدول زمني معين بواسطة الفريق الطبي لإجراء الفحص الدوري للأشخاص ويتم

.  الأورامنموبالمرض ٬ وقد يتعين إجراء فحص متوالي للأعضاء المصابة بهذا المرض لمراجعة 
 الوراث��ية الم��ادة فح��ص ع�د بVHL الذي��ن ل��م تثب�ت به��م وج��ود الطف�رة المس��ببة لم��رض   والأش�خاص 

DNAيجب عليهم إجراء فحص دوريلا  .
 فحص إجراء الأشخاص الذين تثبت بهم وجود هذه الطفرة وبلغوا سن الستين فقد يتعين عليهم وحتى

.  سنوات3كل٬MRI كما إجراء ) CT(بواسطة الأمواج الصوتية كل سنتين 
الص�وتية في الأذن إذا ظهرت أعراض   يج�ب فح�ص حاس�ة الس�مع وإج�راء فح�ص أش�عة للق�ناة          كم�ا 
. فقدان الاتزانأوTINNITUS السمع أو كفقدان
ص الوراثي المراكزـتنصح العائلات بمراجعة :  الأعمارلجميع DNA( الطبيةـ المتخصصةـ بالفحـ

 أن من فوائد هذا الفحص تحديد مدى كم�ا .  لا تح�دد الأف�راد المص�ابين ب�ه أو      لك�ي VHLلم�رض   ) 
وكما سبق ٬ . وأي أعض�اء يحتمل حصول المرض بها . لم�رض ف�ي أف�راد العائل�ة       حص�ول ا   اح�تمال 
.  أحسن طرق العلاج هي الوقايةفإن
 وال��ولادة إذا كان��ت عائل�تك س��بق به��ا حص��ول ه��ذا  النس��اءيج��ب عل��يك إب�لاغ أخص��ائي  :  الحم��لع�ند 

تي��ب  الم��رض فيج��ب عل��يها م��راجعة الج��زء م��ن ه��ذا الك   به��ذاوإذا كان��ت الح��امل مص��ابة  . الم��رض
 إج�راء فحص للمادة الوراثية من الجنين فعلى الأم أن تطلب  ت�م وإذا . الخ�اص بحدوث�ه خ�لال الحم�ل       
 جزء من الفحص الشامل للأم يجب عليك سؤال هو وهذا أيضاVHLًإجراء فحص وراثي لمرض 

. الأخصائي إذا لم تكن متأكداً من ذلك
 العائل��ة أخص��ائي ل��دىVHLرض  بح��دوث م��الأطف��اليج��ب عل��يك إب��لاغ أخص��ائي  :  ال��ولادةع��ند

 العيون أو الشبكية كما يجب إجراء فيالأطفال قد يلاحظون ظهور الأعراض في جهاز الأعصاب٬ 
. فحص روتيني لجهاز السمع
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: يجب إجراء فحص كل سنة لـ:  عمر سنة واحدة عند
مرض  ع�يون لدي�ه خبرة ب   أخص�ائي بواس�طة Opthalmoscope ٬ الش�بكية بواس�طة جه�از         العي�ن 
VHLالأطفالعند .
.  يجب على أخصائي الأطفال إجراء فحص لجهاز الأعصاب وتغيرات ضغط الدم كما

 :  فحص سنويإجراءيجب-: أعوام 10 عمر سنتين حتى عند
 وخصوصاً فحص لضغط الدم VHL٬ بواسطة أخصائي أطفال لديه خبرة بمرض      فح�ص -

).  Strabismus and white pupil(  تغيرات في العين والشبكية ٬٬ الأعصاب 
.  أخصائي بواسطةOpthalmoscope فحص بواسطة جهاز إجراء-
-: للبول والدم والمواد الكاتيكول أمين والميتانفرينفحص-

Catecholamines and metanephrines
MRI يجب إجراء فحص كما يج�ب إج�راء فح�ص أم�واج صوتية للبطن عند سن الثامنة ٬           كم�ا 
. ت وجود المواد المذكورة في البول تم إثباإذا

-: سنتين أو ثلاثة كل
.  فحص سنوي للسمع إذا ظهرت أعراض إجراء-

 .  سنة– ستة أشهر كل:   سنة 19-11 عمر عند
. للعين كما سبق ذكره فحص-
 يج�ب إج�راء فح�ص س�نوي لجه�از الأعصاب٬ فحص للبول والدم لمواد كاتكول أمينية        كم�ا -

يج�ب تجن�ب إج��راء   . ج الص�وتية إذا ثب�ت وجوده��ا بك�ثرة ف�ي ال�بول      فح�ص ب�الأموا  وإج�راء 
.  الصوتية لدى الحواملالأمواجفحص 

 والنخاع للمخ MRI يج�ب إجراء فحص كل سنة أو سنتين عند ظهور الأعراض بواسطة  كم�ا 
. الشوكي
ممنوع خلال (  حدوث الحمل بعد إج�راء ه�ذا الفح�ص ك�ل سنة عند تمام البلوغ أو قبل أو         يج�ب 
. ٬ كما يجب إجراء فحص دوري للأذن) الحمل 
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: عمر العشرين وما فوق ذلكعند
.  سنوي للعين كما سبق ذكرهفحص-
 كل سنة أو سنتين لمتابعة الكلية ٬ للبطنCTأشعة أمواج صوتية كما يجب فحص     فح�ص -

يج��ب تجن��ب ه��ذا الفح��ص خ��لال الحم��ل كم��ا ت��م س��بق ذك��ره    . الكل��يةالب��نكرياس والغ��دد ف��وق 
.  الصوتية للنساء دون سن الأربعين الأمواجيستحسن إجراء فحص بواسطة و

  . VHL خبرة بمرض لديهم إجراء هذا الفحص بواسطة أخصائيين يجب-
24 ال�بول ل� ـ  ف�ي Catecholamines and Metanephrines يج�ب فح�ص م�واد    كم�ا -

 الدم أيضاً ٬ كما  كما يجب إجراء هذا الفحص في٬س�اعة يج�ب جم�ع ال�بول أو أخذ عينة منه             
.  الدمأو حال إثبات كميات كبيرة من هذه المواد في البول للبطن MRIيجب إجراء فحص 

 MRIwith( أو النخاع الشوكي للمخ MRI يجب إجراء فحص كل سنتين بواسطة كما-
Gadolinium  ) (    أذن٬ كم�ا يج�ب إج�راء فح�ص بواس�طة أخص�ائي       ) ل�يس خ�لال الحم�ل .
.  أم لا أورام الأذن الداخلية لإثبات وجود لقناةMRIالسمع يجب إجراء وعند فقد حاسة 

-  :VHL التي تظهر بكثرة في مرض الأعراض
توضيح ) 18( ال�ذي تظه�ر ف�يه ه�ذه الأع�راض يخ�تلف م�ن ش�خص لآخ�ر ٬ وف�ي الرس�م رقم             العم�ر 
 تم التي الأعمار  التي حدثت به مختلف الأعراض وذلك من البحوثات السابقة ٬ كما يوضح الأعم�ار 

أهم��يةوذل��ك يوض��ح . به��ا التش��خيص دون ظه��ور الأع��راض وذل��ك م��ن ب��روتوكولات التش��خيص    
. التشخيص المبكر لمتابعة المرض وإمكانية التحكم فيه 

Pheochromocytoma  العائلات٬ م�ن أك�ثر الأورام الت�ي تحدث في هذا المرض في بعض    ه�ي
.في بعض العائلات الأخرىكما أن سرطان الكلية يحدث بصورة أكثر 

 CERBRAL الت�������ي لا تح�������دث بص�������ورة كب�������يرة تتض�������من أورام الم�������خ  والأع�������راض
Hemangioblastomaحدوث كما Hemangiomaالكبد ٬ الطحال والرئةفي .

: بكيفية العلاجالنصائح
الأعراض هناك نصائح عامة وشاملة لكيفية العلاج٬ وهذه تحدد حسب نتائج الفحص وظهور ليست
Lancet (ق�ـ�راءةوه��نا بع��ض النص��ائح العام�ـ�ة٬ وعل��ى الأط��باـء المعالجيـ��ن       . م��تابعة الدوري��ة وال

2003,361 :2059-67 (Lonser et al على مزيد من المعلوماتللحصول .
.Retinal Angiomas:  أورام الشبكيةمعالجة
 يجب كب�يرا ورم  حدوثه�ا ف�ي ط�رف الش�بكية يج�ب إج�راء الع�لاج بواس�طة الل�يزر٬ وإذا ك�ان ال�            ع�ند 

 ف�ي ق�اع العين يجب متابعة نمو هذه الأورام٬ وانه   الأورام كان�ت ه�ذه      وإذاCryotherapyإج�راء   
 قاع العين٬ وأنسب الطرق هي بواسطة الأدوية ولكن هذه حتى   فيمن الصعب جداً معالجة الأورام      

.الآن في مرحلة الاختبار
Hemangioblastomas أورام المخ والنخاع الشوكي معالجة
أكياس أورام الم�خ والأعص�اب تع�تمد عل�ى مك�ان حدوثه�ا ف�ي هذه الأعضاء وعلى وجود              أع�راض 

 تس��بب لامائ��ية أم لا كم��ا أن نم��و الأورام الت��ي تس��بب أعراض��ا يك��ون أس��رع م��ن نم��و الأورام الت��ي  
 الأورامهذهعند إزالة . أعراض�ا مرض�ية ٬ وعند حدوث أكياس مائية قد تكون الأعراض اكثر شدة     

. هذه الأكياس مرة أخرىتمتلئتختفي الأكياس المائية ولكن إذا لم يتم إزالة الورم بصورة كاملة فقد 
الت���ي ل���م تص���احبها أك���ياس مائ���ية بواس���طة     )  س���م3أق���ل م���ن  ( ت���م معالج���ة الأورام الص���غيرة   ق���د

Sterotactic Radio Surgery)  ولكن يجب متابعة هؤلاء المرضى ٬) الجراحة بواسطة الأشعة 
.تحديد مدى نجاح الجراحةل

- :18 رقم رسم
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-:VHL التي تحدث بها الأعراض بمرض الأعمار
 ح������دوث –VHL ٬ بواس������طة عائل������ة 2004 ح������تى 1976 م������ن دراس������ة م������ن ع������ام  م������أخوذ

Pheochromocytoma راجع ( من الأعمار وذلك للاختلاف في الجين الوراثي عديد ف�ي    تخ�تلف
)14رسم رقم 

 ظهور احتمال
الأعراض

 الذي تظهر رالعم
به بكثرة

 عند العمر
التشخيص

أورام الشبكية:  العصبيالجهاز عام68–0 عام25–12 60%–25
Retinal Hemangioblastomas

Endo lymphatic sac tumor عام50–1 عام28–16 11-16%
 الأذنأورام

44-72% Cerebral Hemangioblastoma عام78-9 عام18-35
 المخامأور

10-25% Brain Stem Hemangioblastomas عام46-12 عام24-35
 المخأورام

13-50% Spinal Cord Hemangioblastomas عام66-12 عام24-35
 النخاع الشوكيأورام

25-60% Renal Cell carcinoma or Cyst عام67-16 عام25-50
 الكلية أو الأكياس المائيةأورام

10-20% Pheochromocytoma عام85-4 عام12-25

35-70% Pancreatic Tumor or Cyst عام70-5 عام24-35
 البنكرياس أو الأكياس المائيةأورام

25-60%
Epididymal cystadenoma عام43-17 عام40-14 الرجالعند

 الخصيةأورام
10%
 APMO or Board ligament عام46-16 عام46-16 النساءمن

Cystandenoma

 إجراء الجراحة يجبMRI أورام أو ن�زيف عند إجراء     به�م الأش�خاص الذي�ن تظه�ر        :  الأذن أورام
كما يجب إجراء الجراحة للأشخاص الذين .  المضاعفات وازدياد سوء الحالة ح�دوث له�م لك�ي تم�نع       

يتعينكما .  السمع ولديهم أعراض أخرى بالجهاز العصبي لمنع إزدياد سوء فقد التوازنحاسةفقدوا 
 ولكنه لم يتم أعراضأج�راء الم�زيد من الأبحاث لتحديد مدى أهمية الجراحة للأشخاص الذين لديهم       

 ).Lonser et al( إثبات وجود أورام عند التشخيص 
Pheochromocytoma :-

 ط��ريق ع��ن إج��راء الج��راحة بع��د المعالج��ة الكاف��ية بواس��طة الأدوي��ة٬ الط��ريقة المفض��لة ه��ي     يج��ب
 م�ا كانت  إذاويج�ب الح�ذر خصوص�ا ع�ند الحوام�ل وع�ند ال�ولادة٬ وتخ�تلف الآراء ح�ول             الم�نظار٬   

 ملاحظ��ة ه��ذه ي��تمإج��راء الج��راحة مق��ررة إذا ل��م تك��ن ه��ذه الأورام نش��يطة٬ وف��ي الولاي��ات الم��تحدة  
 كانت لو ال�بول ض�عف النس�بة الطبيع�ية٬ حتى      ف�ي Catecholaminesالأورام ح�تى ت�بلغ نس�بة ال� ـ         

. ي الدمنسبتهم عالية ف
:سرطان الكلية* 
 ولكي باكرة لتطور أساليب التشخيص٬ فقد اصبح من الممكن تشخيص هذه الأورام في مراحل نسبة

 الأورام مهمة لهذهيتم ضمان كلية سليمة لهؤلاء الأشخاص حتى أعمار متقدمة فإن المتابعة الدورية 
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 أج��زاء أخ��رى م��ن الجس��م  ف��يارها ج��دا٬ً وت��تم إج��راء الج��راحة ع��ند بلوغه��ا الح��د ال��ذي يه��دد بانتش��  
). سم3حوالي (
 Radio Frequency التقن�ية للمحافظ�ة عل�ى الكل�ية منتش�رة وف�ي بع�ض الأح�يان ي�تم إج�راء           ه�ذه 

AblationأوCryotherapy.
-: البنكرياسأورام
البنكرياس أورام وبينSerous Cystadenoma في هذا الشأن الفصل بين أوارم البنكرياس يجب
تح�تاج  لا والأول�ى Pancreatic Neuroendocrine Tumors = PNET لله�رمونات  المف�رزة 

 إزالتها٬ يجب سم في جسم البنكرياس أو ذيله 3إذا كانت اكبر من ) PENT(إلى علاج أما الأخرى 
).Lonser et al , Lancet( سم في رأس البنكرياس 2كما يجب إزالتها إذا بلغت 

- :Pheo لفحص ال ـالتحضير
 ٬ وكذلك الجراحة إجراء قبلPheochromocytomaم�ن المه�م ج�داً التحضير لفحص أورام       ان�ه 

وإذا كان الطبيب .  كافيةبصورةق�بل الولادة٬ فقد تكون المضاعفات خطيرة جدا إذا لم يتم التحضير        
. الاحتياطات الواقية خلال المعالجةيتخذالمعالج قد تم إبلاغه بوجود هذه الأورام فإنه قد 

 من المزيدال�بول وال�دم مهمي�ن للغاي�ة ل�تقرير م�ا إذا كان�ت هذه الأورام نشيطة أم لا ولتقرير                فح�ص 
 بع��د اخ��ذ إرج��ائهمالإج��راءات التشخيص��ية ل��تحديد مق��ر ه��ذه الأورام وان فح��ص ال��بول وال��دم يج��ب  

 العينات بصورة لا ونق�ل الاحت�ياطات م�ن خ�لال ال�تغذية المناس�بة ق�بل إج�راء الفح�ص وكيف�ية حف�ظ                 
.دي إلى نتائج خاطئةتؤ
هذا إج�راء ه�ذه الفح�ص يج�ب عل�ى الم�ريض اخ�ذ كاف�ة الاحتياطات المطلوبة لضمان سلامة               وق�بل 

 ولذلك يجب الكافيةالفحص ٬ ولكن كثير من المخابر الطبية أو المستشفيات لا تتوفر فيها المعلومات 
.على المرضى الاستفسار الكامل

 ٬ أما النصائحطريق المختبر الطبي فيجب عليك الأخذ بهذه  ت�م إخ�بارك به�ذه الاحت�ياطات ع�ن       وإذا
 بالتغذية الغير مناسبة تأثرهاإذا ل�م ي�تم إخ�بارك فيج�ب عل�يك الاستفسار لضمانة سلامة العينة وعدم         

 ساعة 24 خلال جمعه في الـمنخفضةكم�ا ان�ه من المهم حفظ البول في درجة حرارة       . ق�بل الفح�ص   
. لضمان سلامة العينةوتوصيله للمختبر الطبي بسرعة

-: لفحص الدمالتحضير
 الأدوية الـهذه م�نعاً بات�اً اخ�ذ أي م�ن الأدوية٬ حتى الأسبرين٬ وأدوية ضغط الدم٬ ومن أهم       مم�نوع 

Theophylline٬ الدم ضغط وأدوية Methyl Dopa٬L Dopaللبول كما المدرة أو الأدوية ٬ 
 مع يتواجدTheophyllineال ـ. أدوية الاكتئابح�بوب م�نع الحم�ل٬ لص�قات لل�توقف عن التدخين و      

. وبعض العقارات النباتية الأخرىالشاي
استشارة عل�يك الص�يام م�ن الس�اعة العاش�رة مس�اءً ق�بل الفح�ص كم�ا يم�نع اخذ أي أدوية دون            يج�ب 
 إعطاء عينة الدم بعد عليك أخذها معك لتناولها جبوإذا كن�ت تتعاطى أدوية في الصباح في       . الطبي�ب 
 لدي�ك أي أس�ئلة تتعلق   كان�ت كم�ا يج�ب عل�ى المدخني�ن ع�دم التدخي�ن ف�ي ي�وم الفح�ص وإذا              . ش�رة مبا

 دق��يقة٬ يج�ب عل��ى المرض��ى  45يس��تغرق الفح�ص حوال��ي  . بال�تغذية فيج��ب عل��يك استش�ارة الطبي��ب  
 ولذلك ننصح بأخذ كتاب معك أو الدم٬ دق�يقة ق�بل اخ�ذ عي�نة     30–20الس�كون وع�دم القل�ق حوال�ي      

. الارتياح بها قبل اخذ العينةمنك دقيقة التي يطلب 20 هادئة لمدة ال ـسماع موسيقى
-: ساعة24 لفحص البول الذي تم جمعه خلال التحضير
VMA= VANILLYL MANDELIC ACID : -
 الفح����ص ت����م إيق����اف إج����راءه لأن����ه لا يمك����ن ع����ن ط����ريق فح����ص الم����واد ال����ناتجة ع����ن ال���� ـ ه����ذا

Metanephrines. 
Catecholamines, Metanephrines, Epinephrines and Norepinephrines : 
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 ي��وم خ��لال ع��دم التدخي��ن ٬ تعاط��ي الأدوي��ة ٬ الش��وكولاته ٬ الفواك��ه وخاص��ة الم��وز والقه��وة    يج��ب
.الفحص٬ يجب إبلاغ الطبيب في حال تعاطي أي أدوية وخصوصاً أدوية الاكتئاب

لسابقة لعطلة نهاية الأسبوع لضمان  البول في الأيام اجمع يج�ب عل�يك تفادي     - :  جم�ع ال�بول    كيف�ية 
.الطبيوصول العينة بسرعة إلى المختبر 

. بجمع البول في الصباح٬ يجب عليك إفراغ المثانة ولا تجمع هذه العينة الأولىابدأ.1
. تاريخ اليوم على الوعاء الذي تجمع به البولاكتب.2
س��اعة24ل ع��ند  س��اعة وأوق��ف جم��ع ال��بو 24 جم��يع ال��بول ال��ذي ت��تم ب��تفريغه لم��دة  اجم��ع.3

.بالضبط
في الثلاجة بعد تغطية : مثلاً( بال�بول ف�ي درج�ة ح�رارة منخفض�ة طوال وقت الجمع              اح�تفظ .4

). ولفه في صحيفةالوعاء
. التاريخ على الوعاء عند وقف جمع البولاكتب.5
. عليك إحضار العينة بأسرع صورة إلى المختبر الطبي لإجراء الفحص يجب.6
 يجب عليك كماه مواد حافظه يجب عليك اخذ الحذر إذا تمت ملامسته٬  ك�ان وع�اء جم�ع ال�بول ب     إذا

.الغسيل الكافي للأجزاء التي تعرضت لها
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 السادسالقسم
- :للفحصDNA على المادة الوراثية الحصول
.  الم��رضله��ذا يكون�وا معرض��ين  ق��دVHL الأق��ارب المباش��رين للأف�راد المص��ابين بم��رض  جم�يع 

الأق���ارب . والأخ���وانرج���ة الأول���ى ه���م الأب والأم٬ الأطف���ال ٬ الأخ���وات  الأق���ارب المباش���رين بالد
 ٬ الخيلان ٬ الخالات٬ ات ٬ العمالأعمامالمباش�رين بالدرج�ة الثان�ية ه�م أب�ناء وبنات العم أو الخالة ٬        

 إذا م�ا ك�ان الف�رد مصاباً بهذا المرض هي عن    لمع�رفة الج�د ٬ الج�دة ٬ والأحف�اد ٬ الط�ريقة الوح�يدة       
 ه��ذا الفح��ص م��ن ال��دم ف��ي مخت��برات متخصص��ة لديه��ا     إج��راءي��تم . يل الم��ادة الوراث��ية ط��ريق تحل�� 

.الفحصإمكانيات متوافرة لإجراء هذا 
 مصاب الفرد النتيجة إيجابية أي أن هذا تك�ون VHL ك�ان الف�رد يحم�ل الطف�رة المس�ببة لم�رض          إذا

 الكروموس��ومين  ليس��ت ه��نالك طف��رة ف��ي أي م��ن  ان��ه كان��ت النت��يجة س��لبية أي  وإذاVHLبم��رض
ولك��نه ه��نالك ق��در بس��يط م��ن   . ب��تاتاVHLً لم��رض ي��تعرضالاثني��ن٬ ف��إن ه��ذا الف��رد س��ليم وق��د لا   

فإنه قد تكون الإمكانية بالإصابة  % 2–1 حوالي الخط�أ الأخط�اء له�ذه الفح�وص٬ وإذا ك�ان نس�بة            
 جميع الأفراد فإنه يتعين إجراء مزيد من الفحوص وعلى% 15الخطأض�ئيلة جدا٬ً وإذا كانت نسبة    

 تظهر قد الدورية لتشخيص أي أعراض المتابعةVHL الحامل لمرض الجينالذين لديهم طفرة في 
.بصورة مبكرة
 يجب على احد أفراد العائلة فإنهVHL فح�ص الم�ادة الوراث�ية للعائلات المصابة بمرض          ولإج�راء 
ختبر المتخصص يقوم وهذا الم.  عينة دم لإجراء الفحص عليها     إعطاءVHL بأع�راض    والمص�اب 
 هذا الفرد ونتيجة هذا الفحص ايجابية منVHL عل�ى كاف�ة الجي�ن الح�امل لمرض       الفح�ص بإج�راء   
الطفرةوعند تحديد هذه . م�ن الح�الات المرض�ية الت�ي تكون مسببة بطفرة وراثية      % 99 حوال�ي    ف�ي 

 الآخرين من رادالأفف�ي اح�د المرض�ى ٬ ف�إن ه�ذه الطفرة تكون نفس الطفرة الوراثية الموجودة في          
 يق�وم المختبر المتخصص  العائل�ة لذل�ك ع�ند إج�راء الفح�ص للأف�راد الآخري�ن ف�ي ه�ذه               . ه�ذه العائل�ة   

. وهي تكون كالدليل لطريقة التشخيصالآخرينبالبحث عن نفس هذه الطفرة التي شخصت بالافراد 
ق��د Linkage Assay ع��ن ط��ريق 2000 ال��ذي ت��م له��م الفح��ص الوراث��ي ق��بل ع��ام  والأش��خاص

 DNA Sequencing orالتش�خيص يرغ�بون ف�ي إج�راء فح�ص آخ�ر ع�ن ط�ريق اح�دث وس�ائل          
Southern blot.

والأشخاص.  اح�دث الط�رق وأك�ثرها دق�ة م�ن الط�ريقة الأول�ى التي أثبتت بها بعض الأخطاء           وه�ذه 
 لديهم أي أقارب شخصت بهم هذه الطفرة قد يستغرق الفحص لديهم وليسVHLالمصابين بمرض 

هذاكما يجب عليهم اختيار مختبر طبي له خبرة واسعة في  .  أسابيع أو اكثر من ذلك6 أو 4حوال�ي 
.المجال
 كافة على إجراء هذا الفحص يجب مراجعة خبير وراثي لمناقشة جميع الاحتمالات والحصول وعند

 طبيبك أو لدىالنص�ائح ب�أي ح�ال م�ن الأح�وال للحص�ول عل�ى خب�ير وراثي يجب عليك الاستفسار                 
 خبرة في هذا الأشخاصوهذا الخبير هو اكثر . مركز المعالجة عن خبير وراثي متخصص بالأورام

 أخصائي ولادة٬ باطنية أو سؤالوإذا لم تعثر على خبير وراثي تابع الاستفسار عن طريق    . المج�ال 
 فح��ص وراث�ي طل��ب فح�ص ع��ن   يجري�ن ت��يوعل��ى الحوام�ل اللا . أطف�ال ح�تى ي��تم ل�ك الع��ثور عل�يه    

. بالعائلةمعروف ٬ خصوصاً إذا كان هذا المرض أيضاVHLمرض 
net.vhl.www:  في الانترنتتجدهاVHL قائم�ة بجميع المختبرات المتخصصة بمرض     وه�نالك 
: بـموجودةVHL هذا الكتيب فإن اكثر المعامل التي يتم بها تشخيص مرض طبع تاريخ وعند
. فرنسا– ألمانيا و ليون – البرازيل ٬ انجلهايم – ايطليا ٬ ساو باولو –نسلفانيا ٬ باداوا  ب-فيلادلفيا
-:  عناوين هذه المختبرات الطبية وهنا
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 الثامنـالقسم
 الطبية وبعض المنشوراتالمراجع

. بهذا المرضالمتعلقة
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 التاسعـالقسم
المتحدةVHL وعناوين أفراد عائلة أسماء
 بواسطة جويس ويكلوكس جرافحررت

Members of the VHL Family Alliance..
Edited by Joyce Wilcox Graff
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 العاشرالقسم
-:  الأنسجة بنك
- :VHL يمكنك المشاركة في البحث العلمي لمرض كيف
 الأمراض احدVHL قد كان مرض VHL٬لبح�ث العلم�ي المخ�تص بمرض        نطم�ح ب�زيادة ا     نح�ن 
 ٬ السرطان والعجيبة في الماضي ٬ ولكنه اصبح الان من أهم الأمراض التي تتعلق بدراسة    الغري�بة 

 التي تحدث الكليةوحتى أورام السرطان في . وه�و المرض الرئيس المسبب لسرطان الكلى الوراثي  
 مما VHL٬ بمرض المرت�بط علاق�ة بتغي�يرات ف�ي الجي�ن الوراث�ي      بص�ورة م�تفاوتة ق�د تك�ون له�ا           

يعادلVHL من الجسم ٬ واحتمال حدوث مرض أخرىيؤدي إلى انتشار هذا السرطان في أجزاء 
 ش�خص كم�ا ان�ه حوال�ي أربع�ة أض�عاف ه�ذا العدد قد يصابون        32.000 ف�رد واح�د ف�ي ك�ل      حوال�ي 
 ش�خص وحوال�ي ثلثي�ن ه�ذه الع��دد     32.000ل أي أربع�ة أش�خاص ف�ي ك�    (  الكل�ى ك�ل ع�ام    بس�رطان 
.Clear Cell Renal Cell Carcinoma بسرطان يصابون
 المص��ابة للأنس��جة ازداد ٬ فق��د ازدادت احتياجات��نا ق��دVHL البح��ث العلم��ي الم��تعلق بم��رض  ولان

 لانداو بعمل بنك – هيبل – مرض فون عائل�ة  وه�نا يمكن�نا المس�اعدة ٬ فق�د قام�ت            VHL٬بم�رض   
 لك�ي يص�بح اكثر قدرة على تغطية   الب�نك ونح�ن نق�وم بتوس�يع ه�ذا       . 1995 ع�ام    ف�ي VHLلأنس�جة   

 حتى التبرع بحفظهاتقومVHL بها مرضى بالتبرعوهذه الأنسجة التي يقوم     . الاحت�ياجات العلمية  
.بها إلى مجموعة علمية تقوم ببحث موافق عليه

 فإنه يمكنك التبرع بهذه الأورامض  بعملية جراحية لإزالة بع  وقمتVHL كن�ت مص�اباً بمرض       إذا
 حفظ ونقل مصاريفويقوم البنك بالتكفل بجميع . VHLالأنسجة بغرض البحث العلمي لبنك أنسجة 

.هذه الأنسجة
-: كنت ترغب بمساعدة البحث العلمي فالرجاء مليء الفورم المخصص لذلك وبعنوانوإذا
 تعامل ق�د  كاف�ة المعلوم�ات ف�ي ه�ذا الف�ورم       تس�جيل المت�برع٬ وإرس�اله ل�نا٬ ويمك�نك ال�تأكد أن         ف�ورم 

 عليك عمله الذيبس�رية بالغ�ة كم�ا يمكنك أن تسجل قبل إجراء الجراحة مما يسهل الإجراءات وكل         
 الجراحية٬ وسيقوم بنك العمليةه�و الاتص�ال ببنك الأنسجة وإعطائهم اسم وعنوان الجراح ومواعيد    

. مسجلالأنسجة ببقية الإجراءات٬ حتى لو انك لم تكون
VHLبمرض إعط�اء ه�ذا الت�برع ال�ذي لا يستطيع احداً غيرك من إعطائه إذا كنت مصاباً        ال�رجاء 
. العلمي من مواصلة جهودهالبحث تساعد لكي
 عنوان ٬ VHL مجموع�ات البح�ث العلم�ي الراغ�بة في الحصول على أنسجة مراسلة عائلة     وعل�ى 

org.research@vh:البريد الإلكتروني
 مباشرة ببنك الأنسجة الاتصالأو

 منطقتك كما عن ملء الاستمارات في الصفحات المقبلة وإرسالها إلى بنك الأنسجة المسئول       الرجاء
 ٬ أو اكتب إضافيةيج�ب عل�يك م�راجعة المجموع�ة المس�اعدة ف�ي منطق�تك للحص�ول على معلومات            

 المسئولة عن مختلف الدول تحت الأنسجةلى قائمة ببنوك   الحصول ع  يمكنكorg.info@vhlإل�ى   
:-

bank/org.vhl.www
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Donor Registration Form
Tissue Bank for VHL Research

I,___________________________________ wish to register myself (or a 
dependant minor or ward) as a VHL tissue donor with the VHL  Tissue Bank. 
This donation grants permission for the VHL Tissue Bank to make every attempt 
within its means to coordinate recovery of surgically removed tissue of the above 
named donor. Further, if death should occur. I (do__or do not__) hereby grant 
permission for recovery of brain and other tissues. All tissue is donated for the 
expressed purpose of furthering the research of von Hippel-Lindau disease.

Donor name________________________ Next of Kin____________________________
Address___________________________ Address_______________________________
City______________________________ City__________________________________
State/Province______________________ State/Province__________________________
Zip / Postcode _____________________ Zip/Postcode___________________________
Phone Day ________________________ Phone Day_____________________________
Phone Evening _____________________ Phone Evening _________________________
Donor’s Date of Birth________________ Sex ___________  Ethnic Group___________

Has the Donor been diagnosed with VHL? Yes__No.___DNA (east performed? Yes__ 
No.__
If you (the Donor) are not diagnosed with VHL, are you parent / relative of some 
who is?

Yes__No__ (Describe relationship)

Signature of Donor or Legal Guardian:_________________________ 
Date______

Please enclosed the brief Medical/Family history on the following page or on other 
paper.

Please mail to:
the VHL Tissue Bank for your region, found on the intent at http//www.vhl.org/bank or 
by contacting the VHL Family Alliance.

IMPORTANT:  IN CASE OF SURGICAL EMERGENCY OR IN CASE OF DEATH PLEASE 
NOTIFY THAT TISSUE BANK IMMEDIATELY (ANY TIME, DAY OR NIGHT). TISSUE NOT 
RECOVERED WITHIN 24 HOURS CAN NOT BE ISSUE FOR RESEARCH.

Page 45 Version: 3,0 The VHL Handbook
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Brief Medical History for the Tissue Bank

Donor’s Death of Birth ______________ Sex _______ Ethnic 
Group___________________

Has the Donor been diagnosed as having VHL?________________________

When was the diagnosis made?: ____________________________________

By whom?: _________________________________________

Was a DNA test for VHL performed?:_______________________________

By whom?___________________________________________________

Results of the DNA testing if available?:________________________________

Age at first diagnosis :____________________________________________

Age at first systems:_________________________________________________

What were the first symptoms?:_____________________________________

What relatives have VHL?:______________________________________

_______________________________________________________

What treatments have been performed: _____________________________

_________________________________________________________________

_________________________________________________________________

________________________________________________________________

The VHL Handbook Version 3,0       Page 49
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