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الفصل الأول 
 الدراسة النظرية







1- المقدمة :INTRODUCTION 	
· كتب STouT عام 1918  تقرير عن حالة ورم في العصب الزندي يحوي خلايا مدورة غير متمايزة تشكل زهيرات، عرفت فيما بعد بـ PNET للنسج الرخوة.

· كتب James Ewing عام 1921 تقرير عن حالة ورم خلايا مدورة في الكعبرة لفتاة عمرها 14 سنة سمي ورم بطاني منتشر في العظم ،تم تسميته فيما بعد بـ ساركوما يوينغ5.
· كتب كل من Angervall و Enzinger عام   1975 تقرير عن أول حالة ساركوما يوينغ تنشأ من النسيج الرخو (ساركوما يوينغ خارج الجهاز العظمي)5.
· كتب Askin عام 1979 تقرير عن خلايا صغيرة خبيثة لورم رئوي صدري المنشأ (ورم Askin) مع مظاهر نسيجية مشابهة للـ PNET[endnoteRef:1]. [1: ] 


· وصف Jaffe عام 1984 ورم خلايا صغيرة مدورة في العظم دعاها ورم الأديم الظاهر العصبي في العظم (PNET في العظم)4.

ساركوما يوينغ: ورم خلايا مدورة صغيرة، ينشأ نموذجياً من العظام، نادراً من الأنسجة الرخوة يصيب الأطفال والمراهقين غالبا.


2- الحدوث :FREQUENCY 
ساركوما يوينغ ثالث ورم عظمي بدئي بعد الورم النقوي المتعدد و الساركوما العظمية. ساركوما يوينغ ثاني خباثة عظمية بدئية عند الأطفال (أقل من 18 سنة)
يصاب ذوي الأصل الأوربي أكثر من الآسيويين، بينما الأفارقة وأفارقة أمريكا نادراً ما يصابون بهذا الورم. وحسب النتائج النهائية لسلسلة البرامج في الولايات المتحدة الأمريكية بين عامي 1973 و 1985 ثلاث حالات فقط كانت لدى مرضى سود من 650 حالة يوينغ ساركوما4. نسبة الحدوث 0,1 حالة / 100000/ بالسنة والوفيات 0,05 حالة /100000/ السنة .

3- الجنس والعمر :SEX AND AGE 
تميل ساركوما يوينغ إلى جنس الذكور (معدل ذكر/ أنثى 1,5 ـ 1,3 إلى 1).
تحدث ساركوما يوينغ في مجال عمري واسع من الأطفال إلى الكبار، على الرغم من أن 80 ـ 90% من المصابين شباب  أقل من 20 سنة. ومن النادر جداً أن يوجد في الشباب أكبر من 30 سنة أو الأطفال أقل من 5 سنوات.
وقمة الحدوث هو العقد الثاني من العمر. و 20 ـ 30 % من الحالات تشخص في العقد الأول8. 
عمر المريض مهم تشخيصياً فعندما تقابل مريض أكبر من 30 سنة يجب نفي أورام الخلية الصغيرة المدورة الأخرى ،التي تتضمن كارسينوما الخلية الصغيرة بالرئة ـ لمفوما الخلية الكبيرة الميلانوما. والأطفال الأصغر من 5 سنوات يجب نفي نقائل من الورم الارومي العصبي أو اللوكيما الحادة أو ورم ويلمز.

التوضع:LOCALIZATION  
تميل ساركوما يوينغ إلى التوضع في الجذع والعظام الطويلة بشكل واضح . الحوض هو المكان الرئيسي للإصابة في الجهاز الجذعي، يتبعه لوح الكتف ـ العمود الفقري ـ الاضلاع ـ الترقوة .

الفخذ هو الموقع الأشيع في العظام الطويلة ،يتبعه الشظية ـ العضد ـ الظنبوب ـ عظام الساعد. تميل ساركوما يوينغ في العظام الطويلة لتنشأ من الجدل العظمي أكثر من الكردوس العظمي عكس الساركوما العظمية 9.

المواقع الأشيع بشكل عام هي الحرقفة ـ الفخذ ـ الشظية ،وأقل من ذلك العضد والظنبوب الجدول التالي يبين توزع ساركوما يوينغ.











	الموضع البدئي
	النسبة

	الحوض
	20,5 %

	الحرقفة
	12,5

	عجز
	3,3

	الاسك
	1,7

	العانة
	3

	الأطراف السفلية
	45,6 %

	الفخذ 
	20,8

	الشظية
	12,2

	الظنبوب
	10,6

	القدم
	2

	الأطراف العلوية
	12,9 %

	العضد
	10,6

	الساعد
	2

	اليد
	0,3

	الهيكل المحوري والأضلاع
	11,8 %

	الوجه
	2,3



الجدول من(1)


التشريح المرضي :PATHOLOGY  
يبدي الفحص العياني للورم كتلة نسيجية طرية لماعة ،تنشأ من فراغات نقي العظام المصابة1. يشاهد التنخر والنزف بشكل متكرر في الورم. ويكون العظم التشريحي مصاب بشكل أكبر مما يبدو على الصورة الشعاعية .الورم غير ممحفظ ويمكن أن يغزو العضلات المحيطة به1.
نسيجياً:  تجمع خلايا صغيرة مدورة مع معدل عالي للنواة بالنسبة للسيتوبلازما التي تصطف في مصفوفات. تكون الخلايا متعددة السطوح ـ سيتوبلازما شاحبة ـ حدود غير واضحة ـ النواة واضحة بكثافة لونها ـ معدل منخفض للانقسام الفتيلي1.
النواة مدورة أو بيضوية تحوي مناطق مبعثرة من الكروماتين ـ هناك عدد قليل من جدر الأوعية الرقيقة بين اللحمة القليلة ـ يوجد غليكوجين في السيتوبلازما يعطي إيجابية حمض البيروديك "اشيف" وإيجابية الدياستيز في الحبيبات الهاضمة.
لا تشكل ألياف الريتيكولين مظهر مميز لساركوما يوينغ أي انها سلبية الريتيكولين (بروتين) مثل PENT. ويوجد في ورم يوينغ أيضاً زهيرات إيجابية.
( حمض البيروديك والدياستيز غير نوعية لساركوما يوينغ).
هذه الموجودات غير نوعية لساركوما يوينغ و يجب تميزها عن الورم الارومي العصبي ـ لمفوما لاهودجكن ـ الساركوما العضلية المخططة.
يجعل التنخر الشديد الصورة مضطربة ـ و ربما يحرض النزف رد فعل التهابي في الورم يجعله يختلط مع الانتان.
[image: ]شكل رقم(1):الصورة النسيجية لساركوما  يوينغ.


لذلك غالبا ما تكون الدراسة الصبغية أو الكيماوية المناعية النسيجية مهمة ،لتفريقها عن أورام الخلية الصغيرة المدورة الأخرى.1 
ندرس المستضدات إحادية النسيلة (12 E 7 و H BA – 71) إلى P30/32 MIC2 . 
البروتين السكري على سطح الخلية المرمز بالجين MIC2 مفيد في تشخيص ساركوما يوينغ و PNET ـ الجين MIC2 هو جين جسدي كاذب يتوضع على الذراع القصير للصبغي X و Y .التعبير بالبروتين السكري عن الجينMIC2 ليس نوعي لهذه الأورام (هو يعبر على الخلايا T ) لكن خلايا كل من PENT ويوينغ ساركوما تعبر عن الجين MIC2 بكميات عالية من البروتين السكري التي تساعد في تميزهم عن أورام الخلية المدورة الأخرى.1
لا تعبر(الساركوما الغضروفية المتوسطية ـ الساركوما العظمية صغيرة الخلايا واللمفومات الخبيثة ) بهذه المنتجات بشكل روتيني 9.
يجب أن لا يوثق بتلوين MIC2 كقاعدة تشخيصية لأن النتائج الإيجابية يمكن أن تحدث في الأورام الأخرى من PENT 1.
في الدراسات الحديثة لساركوما يوينغ و PENT 91%  97% تظهر انتشار قوي للنماذج وتقترح أن الـ  MIC2 تعبير عالي الموثوقية عندما تتقاطع النتائج مع مظاهر سريرية ونسيجية متثابتة 1.
من هنا الـ MIC2 مفيد في مسح ساركوما يوينغ ويستخدم بشكل روتيني في معظم المخابر الباثولوجية.
الاختبار الأكثر تميزاً لساركوما يوينغ أو PENT هو إيضاح أزفاء الصبغيات (11و22)t أو الصبغيات (21 و22)t 1 بواسطة التنميط النووي أو الاستنساخ العكسي لسلسلة البولي ميراز RT-PCR 1.
يملك 80  95% من مرضى ساركوما يوينغ تقريباً. ازفاء لكل من الصبغيات (11و22)t و الصبغيات (21و22)t 1.  
نتيجة الاندماج هي عبارة عن جزء من جين EWS من الصبغي 22 والجين  Fly1 من الصبغي 11 أو الجين ERG من الصبغي 21 ـ . الجين المندمج هو خميرة عامل الاستنساخ التي تبقى مناطق ارتباط الـ DNA للـِ Fly1 وتسمح له بالارتباط بـ .DNA 
الجين الناتج يستطيع تحويل خلايا NIH3T3  في المزرعة. يشرح ذلك فعلها كجين مسيطر يشجع نمو الورم وهذا يقترح آلية التسرطن في الورم.2
الأزفاء (11-22)t هو الأكثر شيوعاً والتالي هو الازفاء (21-22)t والازفاء النادر هو (7-22)t ويستخدم التنميط النووي والمخبر لإجراء RT-PCR لتأكيد وجود ازفاء. الترابط مع الموجودات السريرية والفحص النسيجي البروتيني والدراسة المناعية النسيجية ضروري لأنه يوجد أورام أخرى تعبر بازفاء مشابه1.
[image: ewinggene]الشكل(2)الازفاء(11,22)t.


    بشكل مختصر:
· يظهرالتلوين المناعي إيجابية MIC2في 90 % من حالات ساركوما يوينغ..
· يظهرالتنميط النووي أو RT-PCR وجود الازفاء (11و22)t أو (21و22)t في90 %من حالات ساركوما يوينغ.
·  إيجابية اختبار شيف وسلبية الريتيكولين "بروتين" مهمة.
ويمتاز عن غيره من أورام الخلايا الصغيرة .بالمقارنة اللمفوما سلبية PAS وإيجابية الريتيكولين.
ساركوما العضلات المخططة إيجابية الصبغة بالنسبة للديسمين ـ الميوغلبين ـ اكتينات عضلية خاصة. نقائل كارسينوما الخلية الصغيرة والميلانوما فيها إيجابية سيتوكين مكتشف حديثا.
أظهرت الدراسات الحديثة أن ترتيب الجين EWS – ETS موجود في 95% من (ساركوما يوينغ PNET – ورم Askin ).لذلك تسمى أورام عائلة يوينغ .EFTS 5

6- تشخيص ساركوما يوينغ  :DIAGNOSIS OF EWING’S                                     SARCOMA  
I- الأعراض السريرية:CLINICAL SYMPTOM
الشكاية الأساسية هي الألم الموضع والتورم 5 ـ الألم هو العرض الأبكر وربما يوجد لعدة أشهر أو سنوات قبل أن يطلب المريض المساعدة الطبية.1
في واحدة من الدراسات 5% من المرضى لديهم أعراض لـِ 6 أشهر أو أكثر.2
تأخر التشخيص كان قليلاً عند مرضى الأعراض الثابتة مع وجود كتلة  .لكن النتائج لم تكن افضل.2 في الأطراف كتلة ممضة هي موجود ثابت. وهناك بعض درجات تيبس المفصل المجاور ـ العرج ايضا. الأعراض الأخرى تعتمد على مكان الآفة. عندما يتوضع الورم في العظم اللاسم له ويزاحم أعضاء الحوض أو يغزو الجذور العصبية العجزية ربما تنتج شكايات مستقيمية أو بولية. أو ربما يأتي بمظهر كسر مرضي في الفخذ أو الظنبوب.
يمكن أن نجس كتلة ورمية (61% من الحالات في سلسلة Mayoclinic )1  في الفحص السريري .وتكون ممضة عند الضغط عليها, وتكون أكبر من الآفة العظمية المشاهدة على الأشعة ـ وتكون مرنة قاسية ـ كثيفة ـ سريعة الزيادة ولها حرارة موضعة.ومن المشخص أن يكون الورم منفجر خارج القشر وينتشر خارجاً إلى النسج الرخوة المحيطة. ونموذجياً آفات الجهاز العظمي تتطور إلى أورام كبيرة لذلك تنتشر ضمن الأنسجة الرخوة خلال بضعة أسابيع7.
في 20% من الحالات الآفة تكون في بعض أجزاء العظم الحوض 5. إذا كانت الكتلة في العانة أو الاسك فإنه يمكن جسها عبر المس الشرجي.
إذا كانت الحرقفة هي مكان الكتلة الورمية فإنها تأتي في أسفل المربعة البطنية أو منطقة الالية .ـ ربما يوجد الكسر المرضي أيضاً في حالات الورم البدئي في العظام الطويلة. (16% من حالات سلسلة Mayoclinic )1.
من المهم معرفة أن كلاً من مرضى ساركوما يوينغ أو PNET أو الساركوما العظمية في الاغلب لا يملكون أعراض جهازية عند التشخيص. ومن النادر أن تصبح هذه الاعراض شديدة حتى عندما يكون المرض متأخرا( ـ الحمى ـ نقص الوزن ـ فقر دم ثانوي ـ كثرة الكريات البيض ـ زيادة ESR).وهي لا تشاهد إذا لم يكن المرض متقدماً.

وعندما توجد هذه الأعراض ربما تؤدي إلى الاشتباه بذات العظم والنقي أو اللمفوما. هذه الموجودات علامة ممتازة لمسار خاطف للمرض. والاحتمال الأكبر أن تأتي مع وجود نقائل عند التشخيص1.
ربما تكون مستويات الـ LDH مرتفعة. وأظهرت ارتباط بالإنذار الأسوء في بعض الدراسات2. كتب DeAlava تقرير أن الجين المندمج Ews-Fly1  اكتشف بشكل متكرر في عينة الدم المحيطية من مرضى ساركوما يوينغ2.
II- الاستقصاءات  الشعاعية:INVESTIGATION OF RADIOGRAPH
   1- الصورة البسيطة:PLIAN RADIOGRAPH
  الصورة الاستقصائية المبدئية عند الشك بورم عظمي هي الصورة البسيطة بالوضعين. المظهر الشعاعي مميز نوعاً ما لكنه ليس واضحاً . " انحلال عظمي + ارتكاس سمحاقي " .وصفت بشكل نموذجي: كآفة متغلغلة مع تخلخل مبقع في الكهوف النقوية، والغزو من خلال القشر والتخريب العظمي الانعكاسي السريع، والعظم عند موقع الآفة يظهر ضخامة. ارتكاس العظم بالنسبة للسمحاق بسبب الامتداد خارج العظمي له عدة أشكال :
1- قشر البصل علامة مشهورة و غير نوعية تظهر كعدة طبقات ارتكاسية.
2- علامة أشعة الشمس نموذجية للارتكاس المتعامد لكنها أشيع في الساركوما العظمية.
3- علامة مثلث كودمان هي مثلث ارتفاع السمحاق عن العظم مكان الاتصال السمحاق مع العظم.
تشاهد كتلة الأنسجة الرخوة المجاورة لمنطقة العظم المتخرب بشكل متكرر على الأشعة مشيرة إلى أن الورم يخترق القشر وينتشر إلى النسج الرخوة المجاورة. تكون الآفة عادة في الجدل العظمي9.
الكسور المرضية غير شائعة4. ربما توجد عند التشخيص أو متأخرة وتدل على سوء الإنذار وربما تقترح نكس أو خباثة ثانوية4 .
(الموجودات الشعاعية تشبه تلك التي في داء المنسجات ـ اللمفوما ـ الساركوما العظمية ـ ورم ويلمز ـ اللوكيما ـ ذات العظم والنقي1)
[image: ]
[image: ]الشكل(3)صورة بسيطة لساركوما يوينغ منتصف الفخذ- أعلى العضد  - بالترتيب.


  ةخخخحم لا

[image: ]          الشكل(4)صورة بسيطة لساركوما يوينغ بأعلى الظنبوب.

                            [image: ewinghum2]                                      الشكل(5)صورة بسيطة لساركوما يوينغ بأعلى العضد تنتشر للانسجة الرخوة.





المرنان المغناطيسي:MRI  
يزودنا بمعلومات عن الامتداد الموضعي للورم العظمي. يتضمن درجة انتشاره إلى داخل نقي العظم وإلى الأنسجة الرخوة المحيطة وعلاقة الآفة بالأوعية والأعصاب المحيطة. ويستطيع أن يوضح تورط قطع أكبر من الكهوف داخل نقي العظم التي تمتد بعيداً عن المنطقة المشخصة بالصورة البسيطة ((الآفة القافزة)). لذلك يجب إجراء المرنان لكامل العظم المصاب.
والمرنان هو الصورة المعيارية لساركوما يوينغ.
ويستخدم المرنان لتقييم الاستجابة للمعالجة الكيماوية المساعدة أو المعالجة الشعاعية وذلك بتقييم تراجع كتلة الورم6.
والدراسات الحديثة تشرح أن صورة الاطلاق البوزتريني PET، والومضان بالثاليوم، والمرنان الديناميكي، يعطي معلومات أكثر قيمة من المرنان العادي بالنسبة للاستجابة الكيماوية1. 
ـ الورم في نقي العظم يقيم بشكل أفضل على الزمن T1 .
 - الورم الممتد للأنسجة الرخوة يقيم بشكل أفضل على الزمن T2 .
	[image: ]	[image: ]الشكل(6)MRIيظهر ساركوما بوينغ بمنتصف الفخذ ضمن العظم وتنتشر للانسجة الرخوة

                                                                                                                                                
[image: ]                                                                        الشكل(7)MRIلساركوما يوينغ بأعلى الظنبوب.



الطبقي المحوري:CT –SCAN  
له قيمة محدودة في تقييم ساركوما يوينغ بالأطراف .يستخدم لتقييم البنية العظمية في الورم.
يستخدم في كشف النقائل الورمية للصدر أو البطن.
الايكو:ULTRA SOUND  
له قيمة ضعيفة في تقييم ساركوما يوينغ بالأطراف.
يمكن استخدامه لتقييم وجود انصباب بالمفصل المجاور. 
يستخدم الايكو دوبلر لتقييم الأوعية المجاورة للورم.
يستخدم في كشف النقائل الكبدية.

ومضان العظام بالتكنسيومBONE SCAN  :
مفيد في تقييم وجود نقائل عظمية بمسح كامل الجهاز العظمي. - التصوير الماسح للإصدار الإيجابي للفلورديوكسي غلوكوز فلورين -18 (FPG-PET) سجل حديثاً أنه يزيد من حساسية كشف النقائل العظمية والاستجابة العلاجية لها1. [image: ] الشكل(8)صورة ومضان العظام بالتكنيسيوم تظهر الافة البدئية بالركبة والنقائل الى الضلع.

الخزعةBIOPSY :
تحديد التشخيص يجري من خلال الدراسة النسيجية لجزء من النسيج الذي حصلنا عليه بشكل مفتوح أو خزعة عبر الإبرة6.
كانت الخزعة المفتوحة حتى وقت قريب تجرى لتأكيد التشخيص، لكن الخزعة عبر الإبرة أو الرشف بالإبرة أصبحت تستخدم في العديد من الحالات5.
عند اختيار الخزعة المفتوحة علينا الحذر لتجنب البنى الوعائية العصبية ،وإنشاء جرح طولي يمكن احتواءه ضمن نموذج القطع اللاحق. ـ في ساركوما يوينغ يفضل تجنب اجراء عيب في قشر العظم الطويل، لأنه إذا تم اختيار الأشعة للعلاج الموضعي يزداد احتمالية حدوث كسر مرضي5.من المهم الحصول على خزعة مجمدة ومراجعتها مع المشرح المرضي للتأكد من نوعية النسيج الذي تم الحصول عليه6.
الخزعة بالإبرة مفيدة بشكل خاص في المواقع التي من الصعب الوصول إليها جراحياً مثل أجسام الفقرات، لكن من المهم الحصول على كميات كافية.
تستعمل الخزعة الموجهة بالأشعة عندما تكون الكتلة صغيرة للتأكد من المكان الصحيح. يجب أن تكون كمية الخزعة كافية لإجراء الفحص النسيجي والاختبارات المناعية ودراسة الصبغيات.
ربما يجعل تنخر الورم منظر النسيج مثل النضح القيحي ويقود إلى اختلاط ساركوما يوينغ مع ذات العظم والنقي.
التشخيص التفريقي نسيجياً بالنسبة لأورام الخلية المدورة الصغيرة يتضمن (الورم الأرومي العصبي ـ ساركوما عضلية مخططة ـ لمفوما خبيثة ـ ساركوما عظمية صغيرة الخلية ـ ورم ويلمز ـ الورم المكون للنسيج الليفي صغير الخلايا ـ داء المنسجات ـ ذات العظم والنقي2).
الاستقصاءات المخبرية:INVESTIGATION OF LABIRATORY  
نلاحظ ارتفاع LDH وله علاقة بسوء الإنذار. 
ارتفاع ESR + فقر دم ثانوي + كثرة الكريات البيض.
إذاً لتشخيص ساركوما يوينغ يجب أن يتوفر لدينا توافق بين العمر والأعراض السريرية والعلامات السريرية والدراسة الشعاعية والتشريحية المرضية والمخبرية
المراحل:STAGING 
أنشأ Enneking  نظام تصنيف لكل من الأورام العضلية العظمية السليمة والخبيثة لدعم قرار المعالجة والسماح للمقارنة بين طرق المعالجة1.التصنيف اعتمد على الدرجة النسيجية ـ الامتداد الموضعي ـ وجود أو غياب نقائل. وهي تتضمن العوامل المهمة في الإنذار، لضبط التصانيف المتقدمة التي تساعد في توجيه العلاج الجراحي والمساعد.الآفات عالية الدرجة مثل ساركوما يوينغ. صنفت أورام مرحلة II التي يمكن أن تقسم ابتداءً من امتداد النمو الموضع. بينما المرحلة IIA آفات ضمن الحدود التشريحية جيدة التمدد. المرحلة IIB آفات تمتد وراء حجرهم الأصلية. المرحلة III أي آفة مع نقائل بدون الأخذ بالاعتبار حجم أو درجة الورم البدئي.
تقريباً كل ساركومات يوينغ في المرحلة IIB  أو III .
العديد من علماء الأورام يصنفون أورام العظام الخبيثة حسب تصنيف جمعية المفاصل الأمريكية للسرطان Ajcc التي تشبه تصنيف Enneking 1.
 تصنيف Enneking:
	الأورام السليمة

	1-كامنة
2-فعالة
3-عدوانية

	الأورام الخبيثة

	المرحلة
	الدرجة              الموقع                                          الانتقالات

	1A
1B
2A
2B

3
	منخفض         ضمن الحجرة(intracompartment (        لايوجد
منخفض          خارج الحجرة(extracompartment	(         لايوجد
عالي	            ضمن الحجرة(         (intracompartment لايوجد
عالي	           خارج الحجرة(        (extracompartment لايوجد
أي درجة	   أي موقع		 		                        موجودة



النقائل:METASTASES  
يشخص المرض مع وجود نقائل لدى 25% من المرضى تقريباً3.
الإصابة بالمرض مع وجود نقائل رئوية تقريباً لدى 50% من مرضى النقائل، و النقائل العظمية  لدى25%،وحوالي 20%نقائل في نقي العظم 6.
تندرنقائل الكبد والعقد اللمفاوية.
تستخدم الـ CT للبحث عن نقائل الصدر الرئوية والبطنية ـ و نستخدم المسح العظمي للبحث عن مناطق أخرى مصابة من العظم و للبحث عن الآفات القافزة ايضا. 

الإنذار :PROGNOSIS
كان النظر إلى ساركوما يوينغ أو PNET سيء نوعا ما في الماضي، مع معدل بقيا 10% لمدة خمس سنوات.
و أصبحت النظرة أفضل مع العلاج الكيماوي المتقدم والسيطرة الموضعة المناسبة، وفي الدراسات الحديثة يظهر أن معدل الحياة لمدة خمس سنوات أصبح 50  60% 3.
المرضى الذين لديهم آفة مركزية كبيرة -خاصة في الحوض- تكون النتائج لديهم أسوء من تلك النتائج التي نحصل في الأورام الطرفية4. من الواضح أن المرضى الذين يحضرون مع نقائل عند التشخيص، خاصة نقائل عظمية تكون لديهم نتائج أسوء3 .
في واحدة من أكبر الدراسات معدل البقيا الحر لمدة 4 سنوات بعد التشخيص للمرضى الذين شخص لديهم المرض مع انتقالات هو 27%1.
موقع الانتقال يلعب دور ويؤثر على النتيجة:
· معدل البقيا الحر هو 34% لدى المرضى الذين لديهم انتقال رئوي معزول2. 
· وهو 28% بالنسبة للذين لديهم انتقال عظمي أو إلى نقي العظم.
· و14% بالنسبة للذين يشاركون انتقال رئوي مع عظمي أو نقي العظم (P= 0,005)1 .
من العوامل الأخرى التي تجعل الإنذار أسوء:
· الحجم أكبر من 8 سم1.     
· ارتفاع مستويات LDH 1 .    
· العمر أكبر من 17 سنة1.
· الاستجابة السيئة للمعالجة الكيماوية 2.    
·  الحمى .   
· فقر الدم.      
·  ارتفاع عدد الكريات البيض .
· ارتفاع ESR تشير إلى اشتداد المرض وإنذار أسوء.
- سجل حديثاً أن الازفاء نمط Ews/Fly1  مرتبط بشدة بالإنذار ووجد أن المرضى الذين لديهم هذا الازفاء ارتفع معدل بقيا الحياة لديهم عن الازفاءات الأخرى1.
معدل بقيا الحياة الحر event free surviul يحسب من أول يوم للمعالجة حتى النكس (relaps) أو الموت من السمية.
معدل بقيا الكامل ovarall suruival يحسب من أول يوم للمعالجة حتى النكس الموضعي5.


المعالجة     :TREATMET                                                                     " ساركوما يوينغ حساسة للأشعة والمعالجة الكيماوية "   
 معالجة ساركوما يوينغ بدون نقائل. 
تتألف المعالجة لمرضى ساركوما يوينغ من تطبيق معالجة كيماوية متعددة والسيطرة الموضعية المناسبة المؤثرة.
المعالجة الكيماوية :CHEMOTHERAPY ساركوما يوينغ وPNETأمراض جهازية مع إنذار سيء عندما تعالج موضعياً فقط5. 
- أظهرت المعالجة الكيماوية المساعدة في البداية عام 1960 تحسن ملحوظ في المرضى المعالجين5. 
نظام المعالجة الكيماوي المعياري يتضمن فينكرستين ـ دوكسوروبسين ـ سيكلوفوسفاميد (في الماضي اكتينومايسين D) = (VDCA)4. 
إضافة ايفوسفاميد و ايتوبسيد أعطى نتائج إضافية أفضل في بعض الحالات وليس كل الدراسات3. لاختبار هذه النتائج أجرى مجموعة من أطباء أورام الأطفال ومجموعة سرطان الأطفال دراسة عشوائية لمقارنة نظام الـVDCA المعياري مع النظام المعياري المضاف إليه ايفوسفاميد والأيتوبسيد والتي اجتمعت على نتائج أفضل بشكل واضح لمعدل حياة 5 سنوات مقارنة مع VDCA لوحده (69% مقابل 54%) و ذلك في المرضى الذي لديهم ساركوما يوينغ أو PNET بدون نقائل1.
كان معدل الحياة الكلي  أفضل بشكل واضح لدى المرضى في مجموعات المعالجة التجريبية منه  المعالجة المعيارية (72% مقابل 61%  P=0,01).
فشل المرضى الذين لديهم نقائل في تلك الدراسة بإعطاء نتائج مشابهة لتلك النتائج التي كانت مع المرضى بدون نقائل وأعطوا العلاج بإضافة الأدوية الحديثة.
تعطى أربع إلى ست دورات من العلاج الكيماوي قبل إجراء العلاج الموضعي للورم. الاستجابة السريرية للمعالجة قبل الجراحة تشخص بنقص حجم الورم ـ انخفاض مستوى LDH-  تنخر الورم بالخزعة1.
وصنفت الاستجابة نسيجياً إلى 3 مراحل:
I- وجود بؤر عيانية من خلايا الورم.  
II- فقط بؤر مجهرية معزولة من خلايا الورم.
III- لا خلايا أو بؤر ورمية.
تعطى بعد الجراحة دورات من نفس العلاج والفترة الكاملة للمعالجة تقريباً 48 أسبوع.و هو نظام سام بشدة لكنه يؤثر بشكل مفيد وواضح على معدل البقيا لدى المرضى. 
وحديثاً أصبح التركيز على المعالجة الباكرة واستخدام جرعات عالية من الأدوية المعيارية وإنقاص الفترات بين دورات العلاج2.
المعالجة الشعاعية :RADIOTHERAPY  
تستخدم المعالجة الشعاعية بشكل عام للمعالجة الموضعة للورم .وهي فعالة في السيطرة الموضعة على الورم عندما تشارك مع المعالجة الكيماوية.
للتأثير على النسج الجرعة المناسبة عادة 55,8  60 Gy وتكون  مناسبة   في 53  86% من الحالات2.
محاولات تخفيف جرعة الأشعة عند المشاركة مع المعالجة الكيماوية لم تكن ناجحة5. سابقاً كان يتم تعريض العظم كاملاً للأشعة بسبب عدم معرفة الآفات القافزة لكن حالياً تم إلغاءها بعد وجود المرنان.
لاحظ مجموعة من أطباء الأورام عند الأطفال في دراسة لهم عدم وجود اختلاف بين نتائج المعالجة الشعاعية عندما تم تعريض الورم للأشعة مع هامش امان 2 سم عنه عندما تم تشعيع كامل العظم6.
معدل النكس الموضعي في المرضى مع أورام صغيرة وبعيدة 10% أو أقل لكن في المرضى مع أورام كبيرة مركزية (الحوض) النكس 30% أو أكثر3.
تشعيع واحد أو أكثر من صفائح النمو في الطرف السفلي في الأولاد الشباب الذين لديهم ورم بدئي في الطرف السفلي ومازال النمو مستمر لديهم ربما يقود إلى عرج واضح بسبب نقص الطول.
- يصبح الكسر المرضي مشكلة مهمة في المرضى الذين لديهم نقص في قشر العظم نتيجة الخزعة2.
و اندمال هذه الكسورمن الصعب الحصول عليه بالعظام المشععة على الرغم من التثبت الداخلي والطعم العظمي ـ و ربما يكون من الضروري اجراء طعم شظوي موعى لإندمال هذه الكسور 1 .
- الحدوث المتأخر للخباثة الثانوية هو أسوء الاختلاطات للمعالجة الشعاعية في العظم المعالج بالأشعة- هذه الظاهرة كانت لا تلاحظ حتى وقت قريب، السبب أن معظم المرضى كانوا يموتون من المرض الأساسي سابقاً - لكن حالياً المعالجة الكيماوية أطالت البقيا لديهم فأصبحت تظهر هذه الخباثات الثانوية. معدل الحدوث بالضبط غير معروف لكن يعتقد أن الخباثات الثانوية تحدث في 5  30% من المرضى الباقين على قيد الحياة المعالجين بالأشعة4.



المعالجة الجراحية:SURGICAL TREATMENT  
في بعض الدراسات المرضى المعالجين جراحياً لديهم إنذار أفضل، وهذا أدى إلى المعالجة بالجراحة الاستئصالية للورم البدئي1.
طبق بنجاح تقنية إنقاذ الطرف limbsalvage في ساركوما يوينغ مع معالجة كيماوية كافية. لأنه عادة ما تنكمش كتلة النسيج الرخو بشكل معتبر (عكس ساركوما عظمية) جاعلة من الممكن استئصال نسيج أقل منه عند الحضور المبدئي للورم. وهذا التقدم الواضح جنب حدوث الأورام الثانوية.
معدل السيطرة الموضعية باستخدام الجراحة يساوي أو أفضل من معدل السيطرة الموضعية بالمعالجة الشعاعية. العديد من الدراسات أظهرت نتائج مرتفعة للسيطرة الموضعية للمرضى مع استئصال الورم البدئي، لكن يجب أن نلاحظ أن هذه الدراسات لم تكن دراسات عشوائية.
يتحسن الإنذارعند المرضى الذين لديهم ورم أصبح قابل للجراحة بعد المعالجة الكيماوية المساعدة(استجابة للمعالجة الكيماوية+استئصال الورم) 1.
في دراسات أخرى لم يملك المرضى الذين خضعوا للاستئصال الجراحي معدل بقيا متقدم، وذلك بالمقارنة مع مرضى لديهم أورام بدئية عولجوا بالأشعة لوحدها2.
المعالجة الشعاعية تملك فائدة تجنب الاستئصال الجراحي للعظام الكبيرة والعضلات، لكن التطور في إنقاذ الطرف جعل من الممكن إنجاز الاستئصال وإعادة الوظيفة في العديد من المرضى.
يعطي الاستئصال إمكانية التقييم النسيجي للاستجابة للمعالجة الكيماوية قبل الجراحة وهومقياس جيد للاستجابة والإنذار4.
من المناطق المعتبرة هي الحوض: استئصال جناح الحرقفي مع المحافظة على الجوف الحقي يعطي وظيفة جيدة و مناسبة. لكن عندما يلزم استئصال الجوف الحقي من المستحيل الحصول على نتائج مرضية لإعادة التصنيع هذه غالبا.
يجب أن يضحي الشخص بالوظيفة إذا كان من الواضح أن النتائج أفضل مع الاستئصال منه بالأشعة - لكن النتائج ليست واضحةدائما-7.
لا يوجد دراسات عشوائية للمقارنة بين الجراحة والأشعة في معالجة أورام الحوض أو أي مكان آخر3. تظهر بعض الدراسات تحسن عند استئصال الحوض في ساركوما يوينغ أو PNET وأخرى تظهر أنه لا فائدة4.
يوجد دراسة حديثة من مجموعة أورام الأطفال تظهر أنه لا اختلاف بمعدل البقيا الحر أو معدل البقيا الكلي عند الجراحة لوحدها أو مشاركة الجراحة مع الأشعة أو الأشعة لوحدها في أورام الحوض البدئية3.
وهكذا قرار المعالجة الموضعية في أورام الحوض لساركوما يوينغ صعب ويتطلب عناية فائقة من فريق المعالجة ومناقشة جيدة مع الأهل.
تكون المعالجة الموضعية أفضل بعد المعالجة الكيماوية، التي غالباً ما تنقص حجم كتلة الأنسجة الرخوة، والمعالجة الكيماوية تجعل الجراحة ممكنة وربما تجنب الأشعة بعد الجراحة2.
ينصح بالاستئصال إذا كان هناك استجابة جيدة بعد المعالجة الكيماوية وأمكن الاستئصال مع هوامش حرة ونتائج وظيفية جيدة. ـ كل من المعالجة الجراحية والمعالجة الشعاعية تناقش مع كل المرضى وأهلهم ,وهم من يختار العلاج.
هناك اعتقاد أن الفائدة الرئيسية للاستئصال هي تجنب الخباثة الثانوية1.
نفحص الحواف والتنخر في القسم المستأصل فإذا كانت الحواف حرة بشكل واسع أو حرة مع استجابة نسيجية جيدة لسنا بحاجة إلى إجراء موضعي آخر.
ننصح بالأشعة إذا كانت الحواف غير حرة لكن بجرعة أخفض منه عند العلاج بالأشعة لوحدها. 
لا نحتاج إلى إعادة ترميم في المرضى الذين أورامهم في العظام غير الحاملة للوزن وغير حركية مثل الشظية ـ الترقوة -الأضلاع .
يحتاج المرضى الذين لديهم أورام بدئية في العظام الكبيرة الطويلة إلى إعادة ترميم. ينصح بالمعالجة الشعاعية بعد الجراحة للمرضى الذين لديهم استجابة نسيجية سيئة وخاصة بوجود حواف حرة صغيرة جداً أو الحواف ليست حرة.
ينصح بالعلاج الشعاعي للمرضى الذين يبقى الورم كبير لديهم حتى بعد المعالجة الكيماوية خاصة أورام الحوض و يعاد تقييم إمكانية الاستئصال بعد ذلك4.
نعالج عادة بالأشعة للسيطرة على المرض العظمي لمرضى تكون لديهم الأورام في أماكن استئصالها سيؤدي إلى ضرر كبير بالوظيفة، أوالورم مستحيل الاستئصال، أو يترافق مع نقائل واسعة.
وكذلك عندما يكون الورم قريب من الجوف الحقي يعالج بالأشعة حسب بعض الدراسات1.
يأخذ البتر بعين الاعتبار عند المرضى الشباب (الصغار) مع ورم بدئي في الطرف السفلي خاصة حول الركبة، حيث ان التشعيع يوقف نمو الطرف ويؤدي إلى العرج. الاستطبابات الأخرى للبتر هي الكسر المرضي ـ الكتلة الكبيرة التي لا تستجيب للمعالجة الكيماوية والشعاعية5.
- أخذ كتلة من داخل الآفة لإنقاص الحجم لا يحسن من السيطرة الموضعية على الورم في تجارب CESS وEICESS .المرضى الذي أجري لهم استئصال ضمن الآفة واتبعوا بعلاج شعاعي أظهروا نفس معدل السيطرة الموضعة عند أولئك الذين عولجوا بالأشعة لوحدها4.
الحواف الجراحية:SURGICAL MARGIN
عبارة البتر أو الاستئصال تعني القليل بدون وصف الحواف، خاصة عندما نقيم الاجراءات الجراحية والنتائج في المقالات العلمية. وعندما نصف الإجراء الجراحي يكون من المحتم أن الحواف الجراحية محددة تماماً.
في جراحة الأورام العظمية الحواف الجراحية يمكن أن توصف بأربع عبارات:
1- داخل الآفة     2- هامشي      3- واسع       4- جذري2
أولاًـ داخل الآفة: يكون خط الجراحة المخطط له ضمن الورم، تدعى غالباً (debulking) لأنها تترك بقايا عيانية من الورم خلفها.
ثانياً ـ هامشي: عندما يكون خط التسليخ يمر من خلال المحفظة الكاذبة للورم، و على كل حال تحوي المحفظة الكاذبة بؤر ورمية مجهرية، فالاستئصال الهامشي غالباً يؤدي إلى النكس الموضعي إذا لم تستجب الخلايا الورمية المتبقية للمعالجة الكيماوية أو الشعاعية.
ثالثاً ـ الاستئصال الواسع: هو هدف معظم الإجراءات، خاصة في الخباثات العالية مثل ساركوما يوينغ، وتكون جميع الحواف حرة وآمنة.
رابعاً ـ الاستئصال الجذري: يتم إجراؤه عندما تكون الحجرات كلها مصابة بالورم وتستأصل كاملة.
ويجب أن نذكر دائماً أن الهدف من الخطة العلاجية هو : 1- شفاء الورم (ساركوما يوينغ).      2- الحفاظ على أكبر قدر ممكن من المنطقة المتأثرة ووظيفتها.
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الاستئصال الجذري


الاستئصال الواسع                                          
                                              هامشي 
داخل الآفة
شكل(9) يظهر الحواف الجراحية



الإجراءات الجراحية:SURGICAL PROCEDURE  
1- البتر.AMPUTATION        
2- التصنيع الدوراني . ROTATIONPLASTY   
3-    إنقاذ الطرف . LIMBSALVAGE                 
4- الاستئصال الموضعي.LOCAL RESECTION
كان البتر واحد من الوسائل المعيارية في علاج ساركوما يوينغ سابقاً وخاصة عند الأطفال. لكن حالياً هناك ميل للحفاظ على الطرف على الرغم من أنه لا يوجد دراسات عشوائية للمقارنة بين بقيا الحياة في البتر وفي الحفاظ على الطرف2.
ولا يوجد دراسات عشوائية تظهر بقيا الحياة المتقدم للمرضى المعالجين بالبتر، لكن معدل النكس الموضعي بعد الحفاظ على الطرف مشابه للبتر2.
أظهرت بعض الدراسات الحديثة الإنذار السييء للمرضى المعالجين بالبتر لكن سبب هذا هو الاختيار المنحرف (غير العشوائي) للعينة ,(أجري البتر لمرضى أورام كبيرة وعدوانية أو مع كسر مرضي)1.
أظهرت واحدة من أكبر الدراسات الراجعة عن الساركوما بالجزء البعيد من الفخذ معدل مرتفع للنكس الموضعي بعد الحفاظ على الطرف أو البتر عبر العظم أكثر منه في البتر عبر مفصل الورك. لكن المجموعات الثلاث لم تظهر اختلاف في معدل البقيا الكلي أو معدل البقيا الحر للمرضى1.

1- البتر:AMPUTATION  
بغض النظر عن الطريقة المعتمدة لمعالجة ساركوما يوينغ يجب استئصال الورم بشكل كامل مع حواف حرة، وعلى الرغم من أن تكرار البتر حالياً أقل من الماضي، إلا أنه يبقى معيار ذهبي للسيطرة الموضعة التامة على الورم وربما يكون أكثر وظيفية عند المرضى الشباب الرياضيين. 
الاستطباب المبدئي للبتر : 
· العمر الشاب /تحت 12 سنة/ لأن طول الطرفين الغير متساوي يشكل معضلة كبيرة بالطرف السفلي.   
·  الكسور المرضية المتبدلة.  
·  كتلة أنسجة رخوة كبيرة تغزو الحزمة الوعائية العصبية.  
· استمرار تطور وتقدم المرض خلال المعالجة الكيماوية.      
·  النكس الموضعي التالي لإجراءات الحفاظ على الطرف.
· كسر مرضي غير متبدل (استطباب نسبي).
· كتلة أنسجة رخوة كبيرة تغزو الحزمة الوعائيةلوحدها(استطباب نسبي).
يحدد مستوى البتر بعد الفحص الدقيق للصور العادية والطبقي المحوري والمرنان المغناطيسي، ودراسة هذه المرحلة الجراحية يجب أن يتم قبل أخذ قرار الجراحة الفعلي وبعد المعالجة الكيماوية المساعدة التي تسبق الجراحة.
- يجب تقييم العظم المصاب كاملاً بالمرنان المغناطيسي للبحث عن الآفات القافزة، والبتر الأكثر تكراراً هو البتر عبر العظم واسع الحواف، أكثر من البتر الجذري (كل العظم). 
- يكون البتر عبر الركبة أو فوق الركبة في الأطفال الشباب مع ساركوما يوينغ في الظنبوب. 
-ساركوما يوينغ في وسط القدم تتطلب بتر تحت الركبة.
-نادراً ما يتم البتر عبر مفصل الورك لآفات الجزء البعيد من الفخذ وهوعمل غيرروتيني، كما تظهر دراسة جمعية الأورام العظمية الهيكلية2.
- النمو الزائد للطرف المبتور مشكلة مهمة (نمو العظام أكثر من النسج الرخوة).
- يمكن وضع سدادة مشطية عظمية في بتر تحت الركبة في القناة البعيدة للظنبوب إذا كان القدم بنفس الطرف غير مصاب بالورم1.
- من الصعب التكهن بطول الطرف إذا استئصلت صفيحة النمو اثناء البتر. وربما يصبح الطرف قصير جداً.
- البتر الذي يجرى في أورام القدم هو بتر " سايم " أكثر من بتر تحت الركبة1.
- في آفات الظنبوب القريبة البتر عبر مفصل الركبة أفضل من فوق الركبة1.
- وهذه الخيارات تتغير عند البلوغ إذا كان هناك ضرورة لبديلة صنعية مناسبة.

التصنيع الدوراني:ROTATIOPLASTY
بالنسبة لساركوما يوينغ في الجزء البعيد من الفخذ التصنيع الدوراني هو البديل عن البتر. الأولاد الشباب مع ساركوما يوينغ عالية الدرجة في منطقة الركبة يملكون خيارات محددة لإعادة الترميم بعد استئصال الورم. - البتر فوق الركبة في ساركوما يوينغ بالجزء البعيد من الفخذ عند الأولاد يبقي الولد مع طرف قصير جداً لاستخدامه للطرف الصنعي، ويصبح أقصر مع نمو الطفل. - عملية التصنيع الدوراني وصفت من قبل بورغيرف وتكيفت مع العيوب الخلقية " مثال النقص الموضع للجزء القريب من الفخذ ". وبواسطة فان نيز طبقت على الأورام ودعمت بخيارات إعادة الترميم في حالات محددة3.
ويمكن إنجاز التصنيع الدوراني من خلال إتمام الاستئصال للجزء البعيد من الفخذ " أو الجزء القريب من الظنبوب " وإعادة ترميم الجزء البعيد المتبقي من الطرف مع تدويره 160  180 درجة. والنتيجة الطرف يملك رافعة أطول وفعالية مفصل الركبة يمكن إنجازها بواسطة الكاحل والقدم.
استطباب التصنيع الدوراني يتضمن
- ساركوما يوينغ في الجزء البعيد من الفخذ أوالجزء القريب من الظنبوب في الهيكل العظمي غير الناضج عند المريض. 
- الشخص الذي يريد الاستمرار بالفعاليات الرياضية. 
- فشل إعادة ترميم الجزء البعيد للفخذ. 
- الكسر المرضي(غير المتبدل) في الجزء البعيد للفخذ او القريب للظنبوب.
 يجب أن يكون هناك محاولة جادة لحماية العصب الاسكي وفروعه.
أما الأوعية يستأصل جزء منها ويتم إعادة التفاغر لزيادة حافة الأمان إذا كان ذلك ضرورياً أو عزل الوعاء عن الورم وجعلهم بشكل لوب على بعضهم مع العصب2.
فوائد التصنيع الدوراني : 
· الهامش الواسع " تتضمن جلد ومفصل الركبة وكل عضلات الفخذ "  .
· تجنب ظاهرة ألم الشبح .   
·  سرعة شفاء موقع التماس العظمي.
· معدل الاختلاطات المنخفض نسبياً.  
" الجلد إغلاقه صعب ويجب أن يتم بحرص لتجنب الاختلاطات".
العائق الواضح هو المظهر الذي يجده البعض كريهاً.
والشيء المميز أن الأولاد لا يرون إجراء كالبتر لأن القدم مع بديلة أو طرف صنعي جيد يجعلهم يعملون بشكل أفضل. ولكن المظهر مشابه للبتر المعياري. ودراسات المتابعة لم تشرح أي نتائج فيزيائية معاكسة1.
وفي نتائج أحد الدراسات المرضى الذين أجري لهم تصنيع دوراني كانوا سعيدين تماماً بالنتائج1. 
يجب أن تجرى مناقشة صادقة وكاملة مع الولد والعائلة وأن يكونوا واعين لطبيعة الجراحة والنتائج المتوقعة ومن المفيد مراجعتهم لقسم المعالجة الفيزيائية لمشاهدة مرضى مشابهين له، وأيضاً مشاهدة فيديوهات لهؤلاء المرضى. ويجب أيضاً شرح الإجراءات الجراحية الأخرى من بتر ،المحافظة على الطرف Limbsparing. حديثاً نقص عدد المرضى الذين يخضعون للتصنيع الدوراني ،والعديد منهم يفضل إجراء المحافظة على الطرف Limbsparing، ويصبح التصنيع الدوراني احتياط في حال فشلت5.
من المهم التخطيط للشريحة الجلدية بحرص وتعديل الشق الجراحي الموصوف من قبل كونز بشكل مناسب2. وهناك ميل لجعل الفخذ طويلاً لذلك بعد التدوير " الركبة الجديدة او الكاحل القديم" تظهر أبعد من الركبة المقابلة.
من الصعب التنبؤ بشكل صحيح مقدار النمو المستقبلي، لأن صفيحة النمو البعيدة للظنبوب وعظام الرسغ تصبح مشابهة لصفيحة النمو بالجزء البعيد للفخذ بالطرف المقابل.
- هناك جداول مقياسية لمحاولة التنبؤ بالنمو المسقبلي.  - بشكل عام الولد الأكبر من 14 سنة والبنات أكبر من 12 سنة من المحتمل أن يكون التصنيع الدوراني(مفصل الكاحل) متوضع مقابل الركبة الأخرى. أما بالنسبة للأصغر سنا يكون توضعه 2-4 سم أطول من المقابل.
- يثبت الطرف ويكون الكاحل بوضعية البسط وبعد 6 أسابيع يتم الشفاء والالتحام العظمي وتركيب الطرف الصنعي.
أيضاً أورام الجزء القريب من الظنبوب يتم فيها التصنيع الدوراني مع نتائج ناجحة1. و تم وضع تعديل للجراحة من أجل الآفات حول الورك أو المورطة لجزء كبير من القسم القريب للفخذ1.
الحرقفة والجزء البعيد للفخذ يجب الحفاظ عليه في هذه الإجراءات لدعم الورك والركبة.
التصنيع الدوراني بالنسبة لساركوما يوينغ بالجزء البعيد من الفخذ يكون متين ووظيفي. ربما يحتاج الولد والوالدين دعم نفسي. عندما نأخذ بعين الاعتبار كل من البتر أو التصنيع الدوراني هناك شعور مقاومة ضخمة لقبول الطرف. من المفيد لهؤلاء المرضى مشاهدة أولاد آخرين لديهم بتر أو تصنيع دوراني قبل الجراحة، استشارة المعالجة الفيزيائية وزيارة مركز صناعة الأطراف ذو قيمة. من المهم معالجة هؤلاء الأطفال والمراهقين في مشفى الأطفال مع فريق متعدد الاختصاص. من المفيد نفسياً  وضع طرف صنعي مؤقت مباشرة بعد البتر، على الرغم من أنه نادراً ما يفيد وظيفياً. وعادة الطرف الصنعي الدائم يتم وضعه بعد 6 - 8 أسابيع من البتر أو التصنيع الدوراني.
[image: ]الشكل(10) :
مريضة اجري لها تصنيع دوراني بعد استئصال ورم ساركوما يوينغ اسفل الفخذ.
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المريضة السابقة مع طرف اصطناعي.
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الشكل (12) :
طريقة Van Nes   لإجراء التصنيع الدوراني.

إنقاذ الطرف  LIMB SALVAGE:
تطورت فكرة جراحة الحفاظ على الطرف بالتدريج منذ 25 سنة مضت. قبل ذلك كان الهدف الأساسي لجراح العظام هو تحديد المستوى الصحيح للبتر. ومع تطور العلاج الكيماوي عام 1970 طور الجراحون تقنية الحفاظ على الطرف . اليوم 90 - 95 % من المرضى مع ساركوما يوينغ بالأطراف، الذين يعالجون بمراكز متخصصة بأورام العظام، يمكن أن يخضعوا لإجراء الحفاظ على الطرف بنجاح. هذا التطور المثير للاهتمام بالعناية بالمريض يعود لتقديم العديد من الأسباب:
1- تحسن فهم بيولوجية الورم.
2- التقدم الفعال في المعالجة الكيماوية.
3- التقدم بالتقنيات الجراحية.
4- الفهم الأفضل للخصائص الميكانيكية الحيوية للجهاز العظمي للإنسان.
5- تقدم في هندسة صناعة المواد وبنيتها.
6- تقدم والثقة والثباتية للمفاصل الاصطناعية.
اختيار المريض:
اختيار المريض المناسب للحصول على نتائج جيدة.
يجب أن يكون الحفاظ على الطرف حل لعناوين المريض " وظيفية ـ تجميلة ـ الحاجات الفزيولوجية " .
الذي يحدد اختيار المريض للحفاظ على الطرف أو البتر غالباً هو الموقع وتورط البنى التشريحية.
أصبح العديد من المرضى الغير مناسبين للحفاظ على الطرف مبدئياً مرشحين لهذه الجراحة، مع استخدام العلاج الكيماوي المساعد.
لذلك غالباً لا يوضع القرار النهائي للجراحة حتى يتم إعادة تقييم المريض بعد إتمام العلاج الكيماوي المساعد.
ليس من الضروري أن يستطب الحفاظ على الطرف للمرضى الذين يستجيبون للمعالجة الكيماوية1.
غالباً ما يحتاج المريض الذي لديه عوامل إنذار سيئة، مثل نقائل عند التشخيص أو لم يستجيب للمعالجة الكيماوية، الى علاج جراحي ملطف للإبقاء على نوعية حياة مقبولة .
الإجراءات الجذرية أو متعددة الجوانب غير مناسبة للمرضى الذين أمل الحياة لديهم قصير.
نختار إنقاذ الطرف بشكل أساسي عند المرضى الذين لم يترقى الورم موضعياً لديهم والحزمة الوعائية العصبية سليمة لديهم. والشيء المهم هو المقدرة على استئصال الورم كاملاً مع هامش أمان واسع. - المفصل المجاور وصفائح النمو يجب تقييم إصابتها بالورم أولاً، ويجب تحديد مقدار العضلات المصابة. - لا يوجد نقاط اتفاق على المقدار الآمن الذي يجب استئصاله من النسج الطبيعية المحيطة بالورم.
بشكل عام هامش الامان 3 - 5 سم من العظم السليم المجاور للورم، و 0.5  1 سم من الأنسجة الرخوة المجاورة للورم. وثخانة هامش الأنسجة الرخوة يعتمد على نوع النسيج. الصفاق الذي يعتبر حاجزاً أمام انتشار الورم هو هامش امان أكثر من ثخانة مماثلة من الشحم.
وحسب تصنيف Enneking فإنه يتم إنجاز خيار الحفاظ على الطرف Limbsalvage ،في المرحلة I    " درجة منخفضة، " والمرحلة AII " درجة عالية ـ ضمن الحجرة " روتينياً. لأن هذه الأورام سهلة الاستئصال3 والمقدار الأعظم للأنسجة الرخوة المحيطة به يمكن الحفاظ عليها وإعادة الترميم تحدد نموذجياً إعادة الثباتية العظمية. المرحلة IIB " خارج الحجرة أو متعدد الحجرات " ربما غير قابلة للاستئصال عند التشخيص والمعالجة الكيماوية المساعدة ربما تجعله مرشح لإجراء الحفاظ على الطرف. المرحلة III " نقائل " ربما يرشح لإجراء تلطيفي جراحي عوضاً عن البتر9.
- مراحل جراحة الحفاظ على الطرف:
يمكن تقسيم إجراءات جراحة الحفاظ على الطرف إلى 3 مراحل كل منها يؤثر مباشرة على النتائج أو بقيا الحياة عند المريض.
الأول: والأسبق في استئصال الورم هو الحفاظ على البنى الهامة. 
الثاني: الثباتية وغياب الألم وإعادة ترميم الجهاز العظمي (يجب أن تكون مشتركة). 
الثالث: الأنسجة الرخوة المحيطة والداعمة يجب أن تساعد في استعادة الوظيفة وتدعيم وترميم الجهاز العظمي1.
تحسنت تقنيات الاستئصال الجراحي، و ازداد عدد المرضى المناسبين لهذا الإجراء. كمثال سابقاً أذية الأوعية الكبيرة بالورم يستطب البتر. اليوم الأوعية الكبيرة تستأصل في كتلة واحدة مع الورم ونعيد ترميم الأوعية بطعوم وعائية. وبشكل مشابه استخدام شريحة عنيقية مدورة ،أو شريحة حرة بالجراحة المجهرية الوعائية تسمح بإعادة الترميم عند المرضى الذين بحاجة إلى استئصال ضروري لأجزاء مهمة من الأنسجة الرخوة المحيطة بالورم.
مثال: الشرائح العضلية الجلدية المغطية ضرورية لاستعادة الوظيفة ومنع الانتان بعد الجراحة.


أهداف الحفاظ على الطرف :
1- في الطرف العلوي :المحافظة على الإحساس والمحافظة على المهارة. 
2- في الطرف السفلي: المحافظة على طول الطرف والمحافظة على ثباتية المفاصل الكبيرة والمحافظة السيطرة الفعالة على الركبة.
خيارات إعادة الترميم بالنسبة للنقص الهيكلي:
A- طعم عظمي ذاتي: 1- كتلة طعم قشري اسفنجي.  2- طعم عظمي موعى.  3- طعم عظمي غير موعى.   4- طعم عظمي ذاتي انزلاقي.   5- طعم عظمي معقم ومحتفظ به.
B- طعم عظمي غيري:  1- جدلي (قطعة اندخالية).  2- نصف مفصلي.  3- كل المفصل : أ- مع ايثاق  ب- بدون ايثاق.
C- بديل صنعي عادي أو قابل للتطويل:  1- الجدل  2- المفصل 3- كامل العظم
D- المشتركات :  1- طعم عظمي موعى وطعم غيري.  2- بديل صنعي داخلي وطعم غيري .   3- بديل صنعي داخلي وطعم ذاتي.
[image: ]الشكل (13) : خيارات إعادة ترميم المفصل بعد استئصال الورم في جراحة الحفاظ على الطرف.

[image: ][image: ]الشكل (14) : إعادة ترميم باستخدام طعم شظوي موعى بعد استئصال ساركوما يوينغ منتصف الفخذ .الصورة بعد12  شهر من الجراحة.

الشكل (15) :إعادة ترميم باستخدام طعم شظوي موعى بعد استئصال ساركوما يوينغ منتصف الفخذ .الصورة بعد 3 أشهر من الجراحة .

 


الشكل (16) :
MRI يظهر ساركوما يوينع أسفل الفخذ. 
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الشكل (17) : تدبير الحالة السابقة بإستئصال الورم ، وإعادة الترميم باستخدام مفصل صنعي ورمي .

[image: ]الشكل (18) : المفصل الصنعي الورمي المستخدم في جراحة الحفاظ على الطرف بعد استئصال ساركوما يوينغ أسفل الفخذ .

قبل الاستخدام الروتيني للمعالجة الكيماوية عام 1970، كان استئصال ساركوما يوينغ يستلزم فقد كمية مهمة من العضلات، والقليل من الأنسجة تترك لترميم الوظيفة. وفي تلك الأيام كان الاستئصال والايثاق الطريقة الرئيسية لإعادة الترميم والحفاظ على الطرف. وكانت الفوائد الأولية لها استعادة الثباتية الهيكلية، ومنتج الترميم طويل وثابت. لم يكن هناك محاولة لاستعادة الحركة عند استئصال المفصل. أما اليوم فالمعالجة الكيماوية الفعالة سمحت بالحفاظ على المجموعات العضلية الوظيفة المهمة، وأصبح من النادر ان يوصى بالاستئصال والايثاق كطريقة مبدئية لإعادة الترميم. عدد من المرضى الذين بقوا على قيد الحياة مدة طويلة، وعولجوا بالاستئصال والايثاق حول الركبة ،خضعوا فيما بعد لوضع بديلة صنعية داخلية لاستعادة القدرة المنفعلة لبسط وعطف الركبة.
- عادة يستخدم لذلك طعم شظوي موعى أو غير موعى أو انزلاقي. في مقدمة الإجراءات عام 1970  كان إعادة الترميم باستخدام الطعم العظمي الغيري allgraft، حل بيولوجي لمشاكل استعادة عيوب قطعية في الهيكل العظمي. وبالرغم من تحسن التقنيات في طريقة التثبت والعمل على الحفاظ على الخلايا الغضروفية في الطعم ونقص التلوث، فإن هذه الطريقة لإعادة الترميم لديها اختلاطات مهمة، مثل الانتان ، عدم الاندمال، عدم الثباتية في المفصل، واختلاطات متأخرة مثل عدم ثباتية المريض، وكسر العظم ،ومعدل الاختلاطات الكامل كان 50%، يتضمن معدل انتان 30%، حتى عندما يتم إجراؤه بمركز كبير5.
وبالنتيجة فإن إجراءات الطعوم تفضل في بضع المراكزفقط هذه الأيام، و يتجنبنه العديد من الجراحين مبدئياً في مرضى ساركوما يوينغ الخاضعين للمعالجة الكيماوية . 
- يمكن استخدام الطعم الغيري allgraft بالنسبة لمرضى ساركوما يوينغ في الجدل العظمي الذي لا يؤثر على صفيحتي النموعند الاطفال. لكن غالباً بحاجة إلى بديلة داخلية معه لأن المتطلبات الوظيفة تنتج كسر بالعظم عادة.
إعادة الترميم بالبديلة الصنعية الداخلية طريقة عالية النجاح والثباتية لإعادة ترميم استقامة الهيكل العظمي ووظيفة المفصل، واستخدام جذر إسمنتي يدعم الثباتية مباشرة ويسمح بالحركة الباكرة وإعادة التأهيل. ويمكن استخدام مفاصل قابلة للتطويل.
و أصبح إشراك الطعم والبديلة الصنعية الداخلية إجراء شائع، عندما تخلى الجراحون عن الطعوم العظمية المفصلية. وهي تجلب الفوائد البيولوجية لإعادة الترميم والثباتية في البديلة. وتبين أن لها نفس الاختلاطات الباكرة لإعادة الترميم بالطعوم فقط (إنتان ـ عدم اندمال) وهي مناسبة لمريض إعادة الجراحة بعد فشل إعادة الترميم بالطعم الغيري allograft، أكثر منه في مريض يخضع لعلاج كيماوي.
عادة نستأصل الآفات في الظنبوب أوالشظية. مع إعادة ترميم صغيرة أو استخدام طعم شظوي ذاتي أو غيري.
تتطلب الآفات في اليد والقدم البتر عادة على الرغم من أن مسار البتر أو البتر الجزئي يجب أن يحافظ على أي قدر ممكن من الوظيفة .
يمكن إنجاز الاستئصال ضمن الحجرة أو الاستئصال ضمن المفصل في معظم آفات الجزء البعيد من الفخذ والقريب من الظنبوب ثم إعادة الترميم.
يتم الاستئصال آفات الجزء القريب من العضد وإعادة الترميم بطعم عظمي مفصلي أو مفصل صنعي.
تلعب اعتبارات النمو دوراً هاما في علاج الأولاد بين 12 - 14 سنة والبنات 10 - 12 سنة الذين لديهم ساركوما يوينغ حول الركبة.
طول الطرف غير مقلق بشكل كبير عادة ويمكن حله بتقنيات معروفة لمساواة طول الطرفين (مثال إيثاق المشاش ـ تطويل الطرف ـ تقصير الطرف) وذلك بعد الانتهاء من المعالجة الكيماوية.
يمكن الأخذ بعين الاعتبار المفصل الصنعي القابل للتطويل عند الأطفال.
يمكن إنجاز إعادة الترميم وترك الطرف أطول بـ 1 - 2 سم من المقدار المستأصل بالنسبة للمرضى الأكبر من 14 سنة والنمو مستمر لديهم وعند تمام البلوغ يصبح الطرفين متساويين.
- على الرغم من كل الدراسات: تفضيل المفصل الصنعي أو الطعم الذاتي مختلف فيه، فالمفصل أكثر ثباتية مبدئياً ويعيد الوظيفة باكراً للمريض أكثر من الطعم الذاتي. لكن هناك قلق حول طول حياة الأزروعة في المجموعة التي في عمر الشباب. والتلين والأمراض الجزئية وفشل المعدن والبولي ايتلين مشاكل غير محلولة.
 تفضل بعض الدراسات الطعم العظمي الذاتي في الأولاد غير ناضجي الهيكل العظمي. و من فوائد الطعم العظمي الذاتي إعادة تخزين العظم لكنه يتطلب فترة استرجاع أطول ويترافق مع احتمالية كبيرة للكسر، والانتان ،وعدم الاندمال.
- من فوائد استخدام الطعم العظمي المفصلي الذاتي في الأولاد هو القدرة على الحفاظ على نمو الصفيحة المجاورة، وبالنسبة للقسم القريب من الظنبوب فائدة إعادة اتصال الوتر الداعضي إلى وتر الطعم العظمي، وإعادة ترميم الكفة المديرة بالعضد فائدة أخرى .
الاستئصال الموضع دون إعادة ترميمLOCAL RESECTION WITHOUT :RECONSTRACTION
يتم هذا الإجراء في الشظية ـ الترقوة ـ الزند منفرد ـ الكعبرة منفردة وأحياناً استئصال نصف الحوض.
معالجة المرضى مع نقائلTREATMENT PATIENTS HAVE METASTASES:
1- يتم إجراء معالجة كيماوية فإذا تراجعت النقائل وخاصة الرئوية يمكن استئصال الورم البدئي. أما استئصال فص رئوي في النقائل الرئوية فالنتائج غير واضحة. أما تشعيع الرئة يبدو مفيد أكثر في معالجة النقيلة من استئصال الفص. 
2- عادة نعطي علاج كيماوي وشعاعي فقط للمرضى الذين لم تتراجع لديهم النقائل. ويندر إجراء عمليات تلطيفية لبعض المرضى.


المتابعة FOLLOW UP:
يجب أن يراجع المريض كل 3 أشهر مدة 3 سنوات بعد نهاية المعالجة. ثم كل 6 أشهر حتى السنة الخامسة. وكل 8-12 شهر حتى السنة العاشرة بعد نهاية المعالجة. وسبب المتابعة الطويلة هو متابعة السمية لان خطر سرطان ثانوي بعد الأشعة هو 5% (لوكيميا حادة).

التقييم الوظيفي للطرف بعد الجراحة:
هناك عدة مقاييس لتقييم وظيفة الطرف بعد الجراحة منها
· مقياس جمعية أورام الهيكل العظمي العضلي MSTS وهو ما سوف نستخدمه في هذه الدراسة.
· مقياس تورنتو للمحافظة على الطرف TESS. هو استبيان استعمال ذاتي لتقييم العجز الفيزيائي بعد جراحة الحفاظ على الطرف يتألف من 29 - 30 سؤال مرتبة ومدرجة وكل واحدة تقاس بخمس درجات.
· مقياس الاستبيان  (SF-36) Shortform -36.
الجداول التالية تبين مقياس جمعية أورام الهيكل العظمي العضلي MSTS للطرف العلوي والسفلي.




مقياس جمعية أورام الهيكل العظمي العضلي MSTS الطرف السفلي:
	الدرجة
	الألم
	الوظيفة
	القبول النفسي
	الثباتية أو الحاجة إلى الدعم
	المشي
	طبيعة المشي

	5
	لا ألم
	لا تقيد
	متحمس
	ليس بحاجة لدعم
	غير متحددة
	طبيعية

	4
	متوسط
	متوسط
	متوسط
	متوسط
	متوسط
	متوسط

	3
	متواضع/ غير عاجز
	ترويضي
	راضي (قانع)
	بحاجة لدعم
	محدد
	سيئة قليلاً تجميلياً

	
	
	الإعاقة
	
	
	
	

	2
	متوسطة
	متوسطة
	متوسطة
	متوسطة
	متوسطة
	متوسطة

	1
	معتدل/عاجز
	إعاقة جزئية
	مقبول
	عصا مشي واحد أو عكاز
	في الداخل فقط
	سيئة جداً تجميلياً

	0
	عجز شديد
	إعاقة تامة
	غير مقبول
	عصاتين أو عكازتين
	لا يوجد مشي أو اعتماد
	إعاقة






 مقياس جمعية أورام الهيكل العظمي العضلي MSTS الطرف السفلي:  
	GAIT

	WALKING
	SUPPORTS
	EMOTIONAL
	FUNCTION
	PAIN
	SCORE

	Normal

	Unlimited
	None
	Enthused
	No restriction
	No pain
	5

	Intermediate

	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	4

	Minor cosmetic

	Limited
	Brace
	Satisfied
	Recreational

	Modest/Non-disabling
	3

	
	
	
	
	Restriction

	
	

	Intermediate

	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	2

	Major cosmetic

	Inside only
	One cane or
crutch

	Accepts
	Partial restriction
	Moderate/Disabling
	1

	Major handicap

	Not independent
	Two canes or
crutches

	Dislikes
	Total restriction
	Severe disabling
	0










 مقياس جمعية أورام الهيكل العظمي العضلي MSTS الطرف العلوي:
	الدرجة
	الألم
	الوظيفة
	القبول النفسي
	وضعية اليد
	المهارة
	إمكانية حمل وزنه

	5
	لا ألم
	لا تقيد
	متحمس
	غير محدد
	غير محدد
	طبيعية

	4
	متوسط
	متوسط
	متوسط
	متوسط
	متوسط
	متوسط

	3
	متواضع / ليس عاجز
	ترويضي
	راضي وقانع
	لا توضع فوق الكتف لا يوجد كب واستلقاء
	فقد الحركات الدقيقة
	محدد

	
	
	الإعاقة
	
	
	
	

	2
	متوسطة
	متوسطة
	متوسطة
	متوسطة
	متوسطة
	متوسطة

	1
	معتدل / عاجز
	إعاقة جزئية
	مقبول
	لا توضع فوق المعصم
	لا يستطيع القرص
	المساعدة فقط

	0
	عجز شديد
	إعاقة تامة
	غير مقبول
	لا يوجد
	لا يوجد قبضة
	لا تستطيع المساعدة





مقياس جمعية أورام الهيكل العظمي العضلي MSTS الطرف العلوي:

	LIFTING
ABILITY

	MANULA
DEXTERITY

	HAND
POSITIONING

	EMOTIONAL
	FUNCTION
	PAIN
	SCORE

	Normal load

	Unlimited
	Unlimited
	Enthused
	No restriction
	No pain
	5

	Intermediate

	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	4

	Limited

	Loss of fine
movements

	Not above shoulder or
no/Prosupination

	Satisfied
	Recreational

	Modest/Non-disabling
	3

	
	
	
	
	restriction

	
	

	Intermediate

	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	Intermediate
	2

	Helping only

	Cannot pinch
	Not above waist
	Accepts
	Partial restriction
	Moderate/Disabling
	1

	Cannot help

	Cannot grasp
	None
	Dislikes
	Total restriction
	Severe disabling
	0









نتائج بعض الدراسات العالمية:
دراسة في النرويج والسويد عام 2008 (14):
 توبع المرضى لمدة خمس سنوات على الأقل.
عدد المرضى 118 مريض.
تم تقيم الوظيفة باستخدام ثلاث مقاييس: 1- مقياس جمعية أورام الهيكل MSTS العظمي العضلي ومقياس تورنتو للحفاظ على الطرف TESS .ونوعية الحياة قيمت باستخدام مقياس S.F.36
67 مريض (57%) عولجوا بالحفاظ على الطرف 4 منهم أجرى لهم بتر ثانوي. 
53 مريض عولجوا بالبتر والباقي استئصال فقط.
متوسط MSTS  =70%
في البتر يكون مقياس MSTS أخفض بشكل واضح منه في الحفاظ على الطرف .
متوسط TESS= 89%
ولم يكن هناك اختلاف بين البتر والحفاظ على الطرف.
بتر أورام فوق مستوى الركبة لديها متوسط قياس MSTS  و TESS منخفض أكثر من تحت الركبة.
المعالجين بالحفاظ على الطرف والآفة فوق الركبة لم يلاحظ نقص مهم في متوسط MSTS أو TESS.
لم يكن هناك اختلاف بين متوسط MSTS و TESS بين من أجري لهم بتر فوق الركبة أو عبر مفصل الورك.
مرضى المعالجين بالحفاظ على الطرف بواسطة الطعم الغيري ظهر ارتفاع متوسط TESS أكثر من مرضى البديلة الداخلية لكن لم يلاحظ اختلاف MSTS.
متوسط العمر عند التشخيص 18 سنة.  متوسط المتابعة 10 سنوات.
[bookmark: OLE_LINK1][bookmark: OLE_LINK4]- دراسة جامعة MϋNSTER ألمانيا عام  2008(17)
كانت الدراسة لتحدد إذا كان هناك اختلاف بالنتائج الوظيفية ونوعية الحياة بين وضع مفصل صنعي أو تصنيع دوراني.
67 مريض بين عمر 11 و 24 سنة وقت التشخيص لديهم ساركوما يوينغ في الجزء البعيد من الخفذ والقريب من الظنبوب.
التصنيع الدوراني أنجز في 33 مريض والمفصل الصنعي في 34 مريض.
متوسط المتابعة كان 6 سنوات واستخدم MSTS لتقييم النتائج الوظيفية.
- التصنيع الدوراني كان مقياس MSTS = 24 نقطة.
- المفصل الصنعي  مقياس      MSTS = 25 نقطة.
نجد أنه لا اختلاف مهم بينهم. فقط مريض واحد مع تصنيع دوراني استخدم أداة مساعدة عند المشي بينما 6 مرضى لديهم مفصل صنعي استخدموا أداة مساعدة وهذا اختلاف مهم.
مرضى التصنيع الدوراني سعيدين نوعاً ما بالرياضة والفعاليات اليومية أكثر من مرضى المفصل.
الألم في التصنيع الدوراني أقل بكثير منه في المفصل.
وبالنتيجة التصنيع الدوراني كان غير مترافق مع أي فوائد إضافية بالوظيفة أو نوعية الحياة بالمقارنة مع المفصل الصنعي.

دراسة جامعة Chicago-illinois عام 1986(15)
مقارنة المحافظة على الطرف مع البتر بالنسبة لورم خبيث في نهاية الفخذ من ناحية المعالجة الورمية المديدة ـ الوظيفة ودراسة نوعية الحياة.
درس 227 مريض بدون نقائل المرضى كانوا من 26 مؤسسة طبية ( 8 من 73 مريض أجري لهم حفاظ على الطرف و9 من 115 بتر فوق ركبة) كان لديهم نكس. لكن لم يكن هناك نكس موضعي في 39 مريض أجري لهم بتر عبر مفصل الورك. لم يكن هناك اختلاف في معدل البقيا أو في الفترة التي تكون حرة من المرض بعد الجراحة في المجموعات الثلاثة.
109 مرضى 48% عاشوا حوالي 11 سنة بعد الجراحة.
90 مريض  40% بقوا بشكل مستمر حرين من المرض. 
عمليات إضافية على الطرف في مرضى الحفاظ على الطرف ضرورية أكثر من مرضى البتر تم تقييم الوظيفة لدى 87 مريض علي قيد الحياة بواسطة MSTS والمعدل كان أعلى عند مرضى الحفاظ على الطرف من المجموعتين أكثر من البتر.




[bookmark: _GoBack]
دراسة نشرت في Ann Acad Med Singapore عام 2009(16)
الدراسة لتقييم النتائج الوظيفية لـِ 19 مريض تم تركيب مفصل لديهم بعد استئصال. الورم الفترة من 1999  2006.
تقييم الوظيفة بواسطة MSTS.
متوسط MSTS هو 78,3%
6 مرضى أصبح لديهم انتان بعد الجراحة تم معالجته.
2 مريض تم خلع مفصل. لا يوجد اختلاف بالنتائج الوظيفية بين الطرف العلوي والسفلي.





  





الفصل الثاني
الدراسة العملية






أساس البحث:
أورام العظام من الأورام الهامة في الجسم. تقسم أورام العظام إلى أورام سليمة (الأكثر شيوعاً)، وأورام خبيثة . لقد كانت الأورام الخبيثة حتى وقت قريب محدودة الحلول (البتر)، أما مع تطور العلاجات الكيماوية والشعاعية والتقنيات الجراحية، وكذلك تطور الاستقصاءات الشعاعية والدراسات الوراثية والتشريحية المرضية فقد أصبحت قابلة للعلاج والشفاء بشكل كبير حالياً دون الحاجة إلى البتر.
ساركوما يوينغ من أشيع الأورام الخبيثة خاصة عند الأطفال، وتستجيب للعلاج الكيماوي والجراحي والشعاعي. بشكل عام الدراسات في العالم حول أثر العلاج الجراحي على نوعية حياة المريض لهذا الورم محصورة في أوربا وأمريكا وبعض الدول النامية، وحالياً في سوريا لا توجد دراسات حولها ومن الضروري إجراء دراسة حول أثر العلاج الجراحي على نوعية حياة مريض ساركوما يوينغ، وأنواع هذه الجراحة في سوريا كأساس نظري لمراقبة وتدبير هذا الورم.
هدف البحث:
يهدف هذا البحث إلى دراسة فائدة العلاجات الجراحية المختارة في مستشفى البيروني الجامعي على نوعية الحياة عند المريض بساركوما يوينغ مقارنة مع الدراسات العالمية.





تصميم وطرائق البحث:
تعاريف عملية في الدراسة
قسمنا أورام العظام إلى ثلاث مجموعات ( 1- الأورام السليمة  2- الأورام السليمة العدوانية 3- الأورام الخبيثة ) تشمل كل مجموعة أنواعاً متعددة. ندرس في هذا البحث الأورام الخبيثة من نوع ساركوما يوينغ الخاضع للعلاج الجراحي مع العلاج الكيماوي مع أو بدون العلاج الشعاعي.
البحث هو دراسة راجعة تشمل جميع الحالات المراجعة لمشفى البيروني الجامعي والتي تبين أن لديها ساركوما يوينغ اعتماداً على معايير التشخيص السريري والشعاعي والتشريح المرضي وأجري لهم عمل جراحي وعلاج كيماوي مع أو بدون علاج شعاعي.
مجموعة الدراسة
معايير الدخول إلى الدراسة .
معايير الخروج من الدراسة.
أ- معايير الدخول إلى الدراسة:
1- جميع الفئات العمرية والجنسية.
2- إثبات وجود ساركوما يوينغ اعتماداً على معايير التشخيص السريري والشعاعي والتشريح المرضي.
3- المراجعين إلى مشفى البيروني الجامعي حتى نهاية عام 2010.
4- متابعة المريض بعد الجراحة.
ب- معايير الخروج من الدراسة:
1- عدم وجود المعلومات المطلوبة للدراسة في الإضبارة.
2- عدم تحقق معايير التشخيص.
3- عدم القدرة على متابعة المريض بعد الجراحة.
4- وجود نقائل بعد المعالجة الكيماوية المساعدة قبل الجراحة.

ج- طريقة الدراسة:
تم تسجيل المعلومات المطلوبة في استمارة الاستبيان لكل مريض/ مريضة حسب الموجودات في الإضبارة - دخلت كل حالة تحقق معايير التشخيص في الدراسة وخرجت كل حالة لا تحقق معايير التشخيص من الدراسة (القصة السريرية والمتابعات مكتوبة في الإضبارة من قبل ثلاث مشرفين جراحة عظمية موجودين بشكل ثابت في وحدة الساركوما خلال السنوات المطلوبة للدراسة وغالبية التقارير الشعاعية والتشريحية المرضية في مستشفى البيروني يعمل عليها عدد محدد من أطباء الأشعة والتشريح المرضي وهذا سيجعل خطأ العامل أقل)
وبعدها تم جمع البيانات ووضعها في الجداول الموضحة لاحقاً وتحليل النتائج ومقارنتها مع غيرها من الدراسات. ففي هذه الدراسة خلال أعوام 2007 - 2008 - 2009 - 2010 التي كان الهدف منها دراسة الخيارات الجراحية في مستشفى البيروني الجامعي وأثرها على وظائف ونوعية حياة المريض حسب مقياس MSTS،  ولم تدرس بقيا الحياة بسبب قصر الفترة ،ولأن الخيارات الجراحية يمكن دراستها بعد إجراءها فوراً.
وMSTS يمكن دراستها بعد انتهاء المعالجة الكيماوية بعد الجراحة وشفاء المريض وعودته لممارسة الحياة اليومية. وتم متابعة الـ MSTS من قبل الباحث في بعض الحالات، وفي معظمها من قبل الأخصائين المشرفين في مستشفى البيروني الجامعي، وهي موثقة بفيديوهات تظهر إجابة المريض عن الأسئلة عن الألم والرضى النفسي ونرى مشيته ونقيمها وحاجته إلى عكازة أو لا. ونرى إمكانيات استخدام اليد في الوظائف الممكنة و ذلك موثق في الإضبارة. مع العلم أن مقياس الوظيفة MSTS أسس على ستة بنود تم شرحها بالقسم النظري كل بند يقيم بعلامة من 0 ----> 5 والـ 5 هي أفضل وظيفة. قيمة النتائج تضاف إلى بعضها ومقياس الوظيفة يكون كنسبة مئوية لأعلى مقياس وهو 30 نقطة.

ويكونMSTS : 1- ضعيف إذا كان أقل من 25%
                    2- معتدل 25  49%
                    3- جيد 50  75%
                   4- ممتاز أكثر من 75%


حجم العينة:
جميع الفئات العمرية من كلا الجنسين الذين راجعوا مستشفى البيروني الجامعي من بداية عام 2007حتى نهاية عام 2010 وتأكد أنهم مصابين بساركوما يوينغ وأجري لهم عمل جراحي وعلاج كيماوي مع أو بدون علاج شعاعي.

تحليل البيانات:
تم تحليل البيانات والجداول ووضعها ضمن مخططات تعكس الدراسة بشكل جيد مع مقارنتها بالجداول والمخططات في الدراسات خارج القطر "سورية".

الاستمارة الخاصة بدراسة مرضى ساركوما يوينغ في البحث العلمي
اسم المريض/ المريضة :      العمر:      العمل:       السكن:
الوضع العائلي: 
العادات الشخصية: تدخين       كحول
• الشكوى الرئيسية
كتلة     ألم     صدفة      أعراض نقائلية (رئوية ـ هيكلية)
• الفحص السريري
مكان جس الكتلة     صفاتها
• فحص باقي الأجهزة (صدر ـ بطن ـ أطراف)
• الدراسة المخبرية
تعداد دم كامل ـ شوارد ـ وظائف كبد ـ وظائف كلية ـ فوسفاتاز قلوية ـ LDH
• الدراسة التشخيصية
صورة بسيطة	طبقي محوري	مرنان مغناطيسي
خزعة تشخيصية	صورة صدر	إيكو بطن
ومضان عظام	الدراسة النسيجية
• هل يحقق المريض/ المريضة معايير التشخيص : نعم ـ لا 
• الإجراء الجراحي	معالجة شعاعية	معالجة كيماوية
• المتابعة: بعد 15 يوم   - بعد شهر   - بعد 3 أشهر   - بعد 6 أشهر   - بعد 12 شهر 
العينة المدروسة:
حجم العينة 82 مريض. حيث سجل في أرشيف مشفى البيروني الجامعي 117 حالة ساركوما يوينغ تم استبعاد 22 مريض ساركوما يوينغ خارج الأطراف و13 حالة ساركوما يوينغ مع نقائل و3 حالات ساركوما يوينغ بالأطراف عولجت بالأشعة فقط مع الكيماوي.
المدة الزمنية للدراسة:
دراسة راجعة بين بداية عام 2007 ونهاية عام 2010 لجمع أكبر عدد ممكن من الحالات لتحقيق مصداقية أكبر، تم استكمال البيانات وجمع المعلومات من أضابير المرضى.
النتائج:
قيمنا النتائج الوظيفية لـِ 82 مريض لديهم ساركوما يوينغ بالأطراف عولجت بمختلف الخيارات الجراحية من استئصال موضع الورم إلى بتر فوق مستوى الورم إلى الحفاظ على الطرف.
واستخدمنا في تقييم الوظيفة مقياس جمعية أورام الهيكل العظمي العضلي MSTS وكان متوسط العمر 22 سنة .
ومتوسط المتابعة 2,5 سنة.
ونسبة الذكور 70,07 % ونسبة الإناث 29,2 %.
عولج 38 مريض (46,3%) بالاستئصال الموضع و 8 مرضى (9,7%) بالبتر فوق مستوى الورم و36 مريض (43,9%) بالحفاظ على الطرف .
البتر الثانوي أجري لدى 5 مرضى (مريض طعم بالعضد ـ مريض طعم فخذ ـ مريض استئصال كتلة من الشظية ـ مريض مفصل ركبة صنعي بسبب ورم ظنبوب ـ مريض ورم زند)ولم يتم إخراجهم من الدراسة لأنه تم تقييم حالة الوظيفة قبل البتر الثانوي وكان سبب البتر الثانوي على الأغلب نكس الورم.
متوسط MSTS كان 75,3% (10%  100%).
كان الـ MSTS في البتر أخفض من الاستئصال الموضع والحفاظ على الطرف. 
















	عدد المرضى الكلي 117
	

	
	استبعد 22 مريض عمود فقري وجمجة.

	مرضى الأطراف 95
	

	
	استبعد16) نقائل 12+ أشعة 4).

	مرضى بدون نقائل 79
	

	
	أعيد 3 للدراسة بسبب شفاء النقيلة الرئوية بعد      المعالجة الكيماوية قبل الجراحة.

	مرضى بدون نقائل ومع شفاء نقائل 82العينة المدروسة 82 مريض

	




	استئصال موضع 38
	بتر 8
	حفاظ على الطرف 36

	
	
	



	عظام غير حركية
	عظام وظيفية
	طرف علوي
	طرف سفلي
	تصنيع دوراني 3
	طعم عظمي شظوي موعى أو غير موعى 21
	مفصل 12
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جميع المرضى تم حساب MSTS  لديهم





· توزع العينة حسب جنس المصاب:

	
	العدد
	النسبة المئوية

	ذكور
	58
	70,7%

	إناث
	24
	29,2%

	
	82
	100%





· توزع العينة حسب عمر المريض:

	العمر
	1-9
	10-19
	20-29
	30-39
	40-49
	50-59
	المجموع

	العدد
	8
	42
	22
	4
	4
	2
	82

	النسبة
	9,7%
	51,2%
	18,4%
	4,87%
	4,87%
	2,43%
	100%







· توزع حسب العظم المصاب: 

	
	عدد الحالات
	النسبة المئوية

	الفخذ
	18
	21,9%

	الظنبوب
	11
	13,4%

	الشظية
	2
	2,4%

	العضد
	8
	9,7%

	الكعبرة والزند
	3
	3,6%

	عظام اليد
	1
	1,2%

	عظام القدم
	3
	3,6%

	عظام الحوض
	9
	10,9%

	لوح الكتف
	24
	29,2%

	الترقوة
	3
	3,6%

	المجموع
	82
	100%








· جدول التوزع حسب السنوات .
	العام
	عدد المرضى كل سنة
	نسبة المرضى بالسنة بالنسبة لكل السنوات
	البتر
	نسبة مرضى البتر بالنسبة لمرضى السنة الواحدة
	الحفاظ على الطرف
	الاستئصال الموضعي

	
	
	
	
	
	الطعم الشظوي
	تبديل مفصل
	تصنيع دوراني
	غير حركي
	وظيفي

	
	
	
	
	
	العدد
	النسبة
	العدد
	النسبة
	العدد
	النسبة
	العدد
	النسبة
	العدد
	النسبة

	2007
	18
	21,9%
	2
	11,11%
	3
	16,6%
	1
	5,5%
	0
	0%
	1
	5,5%
	11
	61,1

	
	
	
	
	
	22,2%
	66,6%

	2008
	19
	23,1
	3
	15,7
	5
	26,3
	3
	15,7
	0
	0%
	1
	5,2%
	7
	36,8%

	
	
	
	
	
	42,1%
	42,1%

	2009
	23
	28,04%
	1
	4,3%
	5
	21,7%
	4
	17,4%
	1
	4,3%
	1
	4,3%
	11
	47,8%

	
	
	
	
	
	43,5%
	52,1%

	2010
	22
	26,8%
	2
	9,09%
	8
	36,3%
	4
	18,1%
	2
	9,09%
	2
	9,09%
	4
	18,1%

	
	
	
	
	
	63,6%
	27,27%

	المجموع
	82
	
	8
	
	
	
	36
	
	
	
	
	38
	
	







· توزع العينة حسب الإجراء الجراحي:

	
	العدد
	النسبة

	استئصال موضع فقط دون إعادة ترميم
	38
	46,34%

	الحفاظ على الطرف بالاستئصال وإعادة الترميم
	36
	43,9%

	البتر فوق مستوى الورم
	8
	9,7%

	المجموع
	82
	100%


 
· توزع العينة حسب الإجراء الحفاظ على الطرف بالاستئصال وإعادة الترميم:

	
	العدد
	النسبة

	تصنيع دوراني
	3
	8,3%

	طعم شظوي موعى أو غير موعى
	21
	58,3%

	مفصل ورمي
	12
	33,3%

	المجموع
	36
	100%





· تقييم MSTS حسب الإجراء الجراحي ومكانه:

	
	عدد المرضى
	متوسط MSTS

	استئصال موضع في عظام غير حركية
	5
	95% (80100%)

	استئصال موضع في لوح الكتف
	24
	70% (20100%)

	استئصال موضع في الحوض
	9
	60% (25100%)

	بتر عبر الطرف العلوي
	3
	50% (1565%)

	بتر عبر الطرف السفلي
	5
	70% (10100%)

	تصنيع دوراني طرف سفلي
	3
	80% (5095%)

	طعم بالطرف العلوي
	7
	82% (5590%)

	طعم بالطرف السفلي
	14
	78% (4590%)

	مفصل بالطرف العلوي
	2
	83% (7591%)

	مفصل بالطرف السفلي
	10
	85% (60100%)

	المجموع
	82
	المتوسط العام 75,3%






· قيم MSTS لمقارنة البتر والاستئصال الموضع والمحافظة على الطرف:

	
	عدد المرضى
	متوسط MSTS

	البتر فوق مستوى الورم
	8
	60%

	استئصال موضع فقط دون إعادة ترميم
	38
	75%

	الحفاظ على الطرف بالاستئصال وإعادة الترميم
	36
	81,6%











المناقشة:
 تحسن إنذار ساركوما يوينغ في السنوات الأخيرة، كارتفاع معدل البقيا لمدة خمس سنوات  الى70%1 ، وكذلك تطورالخيارات الجراحية التي باتت تشمل جراحة الحفاظ على الطرف الذي أسهم في تحسن وظيفة الطرف.ومن العوامل التي أسهمت أيضا في تحسن الإنذارتطور وسائل التشخيص التي ساعدت على التشحيص الباكر للمرض.لم تشمل هذه الدراسة معيار بقيا الحياة بسبب قصر فترة هذه الدراسة(متوسط فترة هذه الدراسة =2,5سنة  "1 -  4" سنوات)، بينما تحتاج دراسة معدل البقيا إلى خمس سنوات على الأقل، وكذلك لعدم وجود دراسات سابقة في سورية لمقارنتها مع دراستنا .واقتصرت الدراسة على الخيارات الجراحية و حساب وظيفة الطرف المصاب حسب الMSTS ومقارنتها مع نتائج بعض الدراسات العالمية و الجدول التالي يقارن المدة الزمنية لدراستنا مع دراسة النروج والسويد.
	
	دراستنا
	دراسة النرويج و السويد

	المدة الزمنية للدراسة
	1-4سنوات
	6-22سنة

	متوسط المدة الزمنية
	2,5سنة
	13سنة



· كما في المرجعTachadjain’s pediatric orthopaedics  فإن 80-90%من المصابين بساركوما يوينغ اعمارهم تحت ال20 سنة .بينما نجد انه في دراستنا 60%من المصابين بساركوما يوينغ اعمارهم تحت ال20سنة. وحسب نفس المرجع فإن قمة الإصابة بساركوما يوينغ تحدث في العقد الثاني من العمر(10-20)سنة.وهذا ما نجده في دراستنا فقمة الاصابة تحدث في العقد الثاني من العمر, (50%من المرضى في هذا العمر).
· متوسط العمر عند التشخيص في دراستنا 22 سنة وهو قريب من متوسط العمر عند التشخيص في دراسة النروج والسويد 18 سنة.

· في دراستنا نسبة اصابة الذكور بساركوما يوينغ الى الإناث هي1,5الى 1 بالترتيب. وهي مماثلة للنسبة المجودة في مرجع ال Tachadjain’s pediatric orthopaedics   1,3-1,5الى 1. 

· نجد في دراستنا ان نسبة اصابة الحوض هي 10,9%من عظام الاطراف اما في دراسة, Kissanjm, Askin FB على 303مريض المنشورة فيstudy Hum pathol 1983فإن نسبة إصابة الحوض هي20%من كل العظام (1).وسبب هذه النسبة المنخفضة على الاغلب هو تاخر تشخيص  هذه الاورام لدينا  و وفاة المرضى قبل مراجعة الجراح. 

·  نلاحظ ازدياد معدل الحفاظ على الطرف في دراستنا مع تقدم السنوات فهو عام 2007يساوي22,2%واصبح42,1%عام2008 ثم 43,5%عام 2009 ثم63,3 عام2010. وهذا يتفق مع النتيجة في سلسلة دراسات Scandinavian Sarcoma Group (14) التي انخفض فيها البتر من 73%في المجموعة 2 بين اعوام(1982-1989)الى24% في المجموعة9 بين اعوام(1990-1999) مع ازدياد الحفاظ على الطرف .مع ملاحظة الاختلاف في المدة الزمنية.

· نجد ان اجراء عملية التصنيع الدوراني تم عامي 2009-2010 فقط ولثلاث حالات, ويعود ذلك الى رفض الاهل لهذا الاجراء المشوه غالبا؛ وصعوبة اقناعهم بفوائده.

· في البداية(عام2007) معظم المرضى ( 66,6%) الذين خضعوا للجراحة كانت جراحتهم هي استئصال موضعي دون اعادة الترميم وانخفضت النسبة الى27.27%عام 2010. و هذا بسبب قلة خبرة الجراحين في البداية فاختار الجراحون المرضى الذين بحاجة الى استئصال موضعي دون اعادة ترميم. وانخفاض النسبة عام 2010 مع ازدياد عمليات الحفاظ على  الطرف يدل على تحسن خبرة الجراحين وتطور الادوات الجراحية في المستشفى. 

· نلاحظ في دراستنا ان نسبة استخدام الطعم الشظوي(58,3%) ضعف استخدام المفصل الورمي(33,3%) تقريبا. وفي ظروف المستشفى يعود ذلك الى ان الطعم الشظوي مجاني ويحتاج لخبرة الجراح.اما المفصل الورمي يحتاج الى مبالغ نقدية ليست لدى المريض غالبا ,والى خبرة الجراح.

· في دراسة جامعة MϋNSTER ألمانيا عام 2008 كانت قيمة الMSTSمتقاربة  لدى كل من مرضى التصنيع الدوراني و مرضى المفصل الورمي ونجد نفس النتيجة في دراستنا كما في الجدول.

	
	دراستنا
	دراسة جامعة MϋNSTER

	قيمة الMSTS مرضى التصنيع الدوراني
	80%
	80%

	قيمة الMSTS مرضى المفصل الورمي
	84%
	83,3




· نجد في دراستنا ان وظيفة الطرف العلوي المبتوراقل من وظيفة الطرف السفلي المبتور. ويعود ذلك في الاغلب لىسوء الاطراف الصناعية للطرف العلوي المستخدمة لدينا.

· نجد في دراستنا ان وظيفة الطرف السفلي في التصنيع الدوراني افضل من وظيفة الطرف السفلي في البتر وسبب هذا وجود مفصل الكاحل في التصنيع الدوراني عوضا عن مفصل الركبة.

· نلاحظ تقارب وظيفة الطرف السفلي عند استخدام الطعم الشظوي في اعادة الترميم مع وظيفة الطرف السفلي عند استخدام المفصل الورمي وهذا يتوافق مع نتائج دراسة Farid Y. المنشورة في  Clin Orthop عام2006 (81).
   وايضا نجد هذا التقارب في وظيفة الطرف العلوي عند استخدام الطعم الشظوي في اعادة الترميم مع وظيفة الطرف العلوي عند استخدام المفصل الورمي في دراستنا.

تتقارب نتائج دراستنا  مع نتائج الدراسة المجراة في السويد والنرويج ، حيث يبين الجدول التالي أن جراحة الحفاظ على الطرف تجرى لدينا بمعدلات أعلى من البتر، وذلك يتوافق مع الدراسات العالمية : 
	
	دراستنا
	دراسة النرويج و السويد

	جراحة الحفاظ على الطرف
	43,9%
	57%

	البترالأولي الأولي
	9,7%
	40%




 تنجز جراحة الحفاظ على الطرف الآن بنسبة أكثر من 95% من المرضى ،خاصة في المراكز المتخصصة الكبرى. ونرى من خلال دراستنا توجه واضح باتجاه هذا الخيار في مشفى البيروني.
 نلاحظ إجراء جميع الخيارات الجراحية في مستشفى البيروني الجامعي وخاصة في السنة الاخيرة.
 بما أن حجم العينة صغير فإننا اعتمدنا على الجداول والنسب المئوية ولم نستخدم الوسائل الإحصائية مثل P-Value أو الانحراف المعياري.
· نلاحظ في دراستنا انخفاض نسبة اصابة الشظية مقارنة مع الدراسات العالمية، وربما يعود ذلك الى معالجة هذه الحالة بالمحافظات(عملية سهلة+عظم غير حركي).
 نجد في دراستنا انخفاض متوسط MSTS لدى مرضى البتر بشكل واضح مقارنة مع مرضى الحفاظ على الطرف ، وهذا يتفق مع نتائج الدراسة المجراة في النرويج والسويد:
	
	دراستنا
	دراسة النرويج والسويد

	MSTS مرضى الحفاظ على الطرف
	81,6%
	80%

	MSTS مرضى البتر الأولي
	60%
	60%



 نجد في دراستنا اختلاف بسيط في مقياس MSTS بين المرضى المجرى لهم جراحة حفاظ على الطرف عبر تركيب مفصل ورمي في سياق تدبيرساركوما يوينغ في الطرف السفلي ، مقارنة مع المرضى المجرى لهم جراحة حفاظ على الطرف باستعمال الطعم الشظوي في سياق تدبيرهذه الأورام في الطرف السفلي أيضا  . وذلك بما يتفق مع نتائج الدراسة المجراة في النرويج والسويد :


	
	دراستنا
	دراسة النرويج والسويد

	MSTS مرضى المفصل الورمي
	85%
	80%

	MSTS مرضى الطعم الشظوي
	78%
	80%




 معظم مرضى هذه الدراسة تم تقييمهم بشكل علمي وإجراء التدبير المناسب لهم.
  كان مرضى البتر أكثر فعالية وأقل انزعاجاً، إلا أنهم كانوا يعانون من صعوبة المشي على الدرج والأرض الخشنة والمنحدرات.
· أبدى المرضى المجرى لهم إيثاق مفصلي ارتياحا كبيرا من ناحية ثباتية الطرف لديهم ، حيث كانوا قادرين على إنجاز معظم الأعمال اليومية ، إلا أنهم كانوا يشتكون من صعوبة الجلوس .
· بينما كان المرضى المجرى لهم تركيب مفصل ورمي أقل فعالية من مرضى البتر والإيثاق ، وذلك بسبب توجسهم واعتقادهم بأن طرفهم غير ثابت . إلا أنهم بالمقابل أبدو ارتياحا أكبر من ناحية عدم خسارتهم لوظائف الطرف ( كالعطف والبسط ). 
 بشكل عام ،يعتبر الاستئصال التام للورم هو الهدف الأساسي في العلاج، لكن الخيارات الجراحية المؤدية إلى هذا الاستئصال باتت تشدد على تحقيق  وظيفة جيدة للطرف مع أقل استئصال يمكن إجراؤه ،وهذا هو الخيار الذي بدأ العمل به في مشفى البيروني.
  قبل تطور طرق العلاج الكيميائي ، وتطور الخيارات الجراحية ، كان البتر هو الخيار الوحيد المتاح . حاليا تقتتصر استطبابات البتر على :  
· خزعة تشخيصية مجراة بطريقة سيئة ، وذلك بسبب عدم القدرة على احتواء شق الخزعة بالشق الجراحي المستقبلي .وهذا لوحظ بشكل أساسي لدى المرضى القادمين من المحافظات الأخرى .
· إصابة الحزمة الوعائية العصبية (استطباب نسبي ).
· كسر مرضي (استطباب نسبي) .
·  عندما تقود جراحة الحفاظ على الطرف إلى طرف غير وظيفي .
 تطور جراحة الحفاظ على الطرف يعود إلى تطور العلاج الكيماوي والشعاعي والتقنيات الجراحية والوسائل الشعاعية والتشريحية المرضية .ونلاحظ ذلك في المشفى الذي اجريت فيه الدراسة.
 تطور التصوير الشعاعي خاصة المرنان المغناطيسي وإجراء الصورة قبل العلاج الكيماوي المساعد وبعده ساعد الجراح على تحديد هامش الأمان قبل الجراحة وهذا ما هو معمول به في المشفى الذي اجريت فيه الدراسة. 
 ليس هناك اتفاق بين جراحي العظام على هوامش الأمان الأكثر مثالية.
 في أواخر السبعينات كانت تحدد الهوامش الأمان المثلى في ساركوما يوينغ باستئصال Extracompartmental أو Extraarticular .
 في الثمانينات وبداية التسعينات اقترح معظم الجراحين هامش 5 سم فوق الورم كهامش أمان واعتبر الغضروف النجو حافة تمنع انتشار الورم.
 مؤخراً هامش الأمان المطبق لدى أغلب الجراحين هو 2 سم فوق مستوى الآفة في العظم و 0,5 1 سم في النسج الرخوة  وهذا المعيار مستخدم بمشفى البيروني.
 حواف الاستئصال القريبة 2 سم مع استجابة جيدة للمعالجة الكيماوية لا تزيد من معدل النكس الموضعي.
 زيادة معدل بقيا الحياة بعد مشاركة العلاج الكيماوي مع الجراحي يدل على أن النقائل المجهرية غير المكتشفة قبل العلاج تشفى بسبب العلاج الكيماوي لذلك في مشفى البيروني الجامعي على كل المرضى الخضوع للعلاج الكيماوي المساعد.
 تتصف جراحة الحفاظ على الطرف عند الأطفال بتحديات خاصة، وذلك لوجود صفيحة النمو ولعدم اكتمال النمو العظمي عند المريض، مما يخلق صعوبة بالغة بالتضحية بالتراكيب المصابة خاصة الهامة منها، والصعوبة الأكبر هي طريقة تعويض هذه التراكيب بما يعود على المريض بطرف وظيفي قدر الإمكان، وفي دراستنا تم استخدام المرنان للحد من التضحية بالاجزاء الهامة، واستخدام المفاصل الورمية او الطعم الشظوي مع جعل الطرف المصاب اطول للتعويض.
 فالحفاظ على غضروف النمو يعتبر تحدي جراحي كبير، إلا أنه مطلوب لتحقيق نتيجة أفضل للمريض، ليس هناك طريقة لإعادة إنتاج غضروف النمو جديد حتى عند استخدام طعوم عظمية فإن غضروف النمو المزروع لا يفيد تماماً كغضروف النمو الطبيعي فهو غالباً ما يفشل أو يتحطم.
 عند إعادة بناء الطرف بعد استئصال الورم باستعمال مفصل ورمي فإن غضروف النمو يستأصل تماماً وهذا يعتبر تضحية كبيرة بالتشريح والبنية الطبيعية لهذه الأعمار، وهذا بحاجة الى متابعة ودراسة لما بعد البلوغ وهو مالم نستطع اجراءه بسبب قصر المدة في الدراسة.
 استئصال غضروف النمو مع الأربطة والعضلات هو مشكلة أخرى لأنه يؤدي إلى عدم ثباتية، ونقص قوة العضلات وهذا بدوره يقود إلى طرف غير وظيفي يكون عبئاً على المريض وسبباً للشعور بالعجز والضعف أكثر من البتر أحياناً.
 الاستئصال الموضع مع هامش أمان في العظام غير الوظيفة كالترقوة والشظية يعطي نتائج ممتازة.
 الاستئصال الكامل للوح الكتف يؤثر بشكل واضح على وظيفة الطرف العلوي، لكن اقل من تاثير استئصال جناح الحرقفة على الطرف السفلي، كما لاحظنا في دراستنا.
 تم تطوير المفاصل القابلة للتطويل لكي تتناسب مع الأطفال لكن لم يستخدم في الدراسة  بسبب ارتفاع سعره وعدم توفره.
 مشاركة جراحي التجميل والأوعية مع جراح أورام العظام مهم جداً في تعويض الضياع المادي في الأنسجة الرخوة وتغطية العظم والأوتار والحزمة الوعائية العصبية، وفي مرضى الدراسة تم الاستعانة بهم في معظم مرضى اعادة الترميم.
 تختلف آلية الاندمال في الطعوم الشظوية الموعاة عنها في الطعوم الأخرى، حيث أن إعادة التروية للطعم التي تحدث بعد إجراء المفاغرة الوعائية تنشط بانيات وكاسرات العظم مما يسرع عملية الاندمال وإعادة هيكلة العظم عكس الطعوم الميتة التي يتم تسرع الهادمات أكثر.
 من ميزات الشظية كطعم أنها عظم طويل مستقيم أنبوبي، وهذا يجعل من السهل زرعها في الضياعات العظمية الكبيرة، وبسبب هذه المواصفات وكونها مجانية نرى زيادة استخدامها في عمليات اعادة الترميم للطرف العلوي والسفلي58,3%من مرضى اعادة الترميم في الدراسة.
 نلاحظ في دراستنا أن النتائج الوظيفية بالنسبة لمرضى المفاصل في الطرف العلوي والسفلي متقاربة MSTS طرف علوي = 83% وMSTS طرف سفلي = 85% وهذا يتوافق مع نتائج الدراسة المنشورة في Annacad Medsingapore 2009 ونجد أن متوسط MSTS في دراستنا = 75,3% وهو مقارب لما نشر في الدراسة MSTS = 78,3%

	
	دراستنا
	دراسة Annacad Medsingapore

	MSTSمفصل بالطرف العلوي
	83%
	80%

	MSTSمفصل بالطرف السفلي
	85%
	82%




التوصيات:
 الحاجة إلى وجود أخصائي تركيب مفاصل ورمية لدى المرضى، لاختلاف التقنيات الجراحية عن المفاصل العادية، بسبب النقص الزائد بالبنى التشريحية والأنسجة الداعمة.
 الحاجة إلى وجود أخصائي استئصال أورام عظمية يجيد التعامل مع الأنسجة الورمية الرخوة والعظمية.
 الحاجة إلى وجود أخصائي زراعة طعوم شظوية موعاة وأن يكون شاب بسبب التعامل مع المجهر.
 جعل العلاج الكيماوي ممكناً بالمحافظات.
 جعل العلاج الشعاعي بنفس بناء مشفى البيروني الجامعي.
 وجود كادر تمريضي وعلاج فيزيائي مدرب للتعامل مع مرضى الأورام.
 جعل قسم أورام العظام مشكل من حيث أطباء العلاج الكيماوي والشعاعي والجراحي.
 إجراء الخزعة بيد جراح أورام العظام فقط.
 إيجاد استشاريين أوعية ـ ترميمية ـ جراحة صدر في القسم.
 إيجاد قسم أطرف اصطناعية بنفس المشفى لمرضى الأورام العظمية باعتبارهم الوحيدين الذين يتطلبون هذه الأنواع من الأطراف.
 أن تكون الصورة البسيطة والـ CT و MRI والومضان بنفس المشفى لأنهم مرضى أورام بالأطراف وتنقلهم صعب بسبب الورم والحالة العامة.
 إجراء دورات مستمرة للأطباء عن الأورام وعلاجها والتطورات الحاصلة.
 أن تكون المفاصل على حساب المشفى مادياً أو بالتأمين الصحي لتسريع وقت الجراحة.
  أن يكون في كل محافظة طبيب عظمية أقيمت له دورات عن مرضى الأورام ومتابعتهم كي بتابع مرضى محافظته بشكل مستمر ويومي ويتواصل مع الجراح عند أي طارئ.
 إجراء دورات تثقيفية وتأهيلية للمرضى والأهل قبل وبعد الجراحة.
 إجراء صورة مرنان لكامل العظم المصاب بشكل روتيني.
 إجراء صورة بسيطة لكل ألم عظمي بدون رض.
 جعل إجراءات وصف المسكنات المركزية أقل بيروقراطية لهؤلاء المرضى. 
 التعامل مع ساركوما يوينغ كأي مرض جهازي له عدة مراحل وقابل للشفاء حسب المرحلة.
 إيجاد اتصال مباشر بين رئاسة القسم وشركات صناعة المفاصل العالمية عبر الانترنت لأخذ قياس الطرف والصور وتأمين الإرسال السريع للمفاصل.
 جعل قسم المعالجة الفيزيائية تابع لقسم أورام العظام كي يستفيد المرضى من بعضهم بعد الجراحة والمريض قبل الجراحة يكون لديه تصور عن المستقبل.
 تأمين بنك نطاف في المشفى باعتبار معظم المرضى صغار بالسن وذكور وكلهم يتلقى العلاج الكيماوي.
 تأمين بنك عظمي بالمشفى. 
 أرشفة المرضى على الحاسب مع الصور والجراحة والمتابعات وطباعتها وجعلها في ملف المريض من أجل الدراسات اللاحقة والإحصاءات مع الأتمتة الكاملة للمشفى لتسهيل البحث العلمي.
 تأمين غرفة العمليات بجميع المعدات من مجاهر وأدوات مجهرية وإمكانية الخزعة المجمدة.
 خوفاً من الانتان وباعتبار أنها عمليات على العظام ،وطويلة المدة، وهناك استخدام لأزروعة أجنبية (مفاصل أو أدوات تثبيت)، والمرضى كلهم يخضعون لعلاج كيماوي، مما يخفض مناعتهم يوصى بجعل غرفة العمليات خاصة فقط بالمفاصل والطعوم العظمية ومعزولة عن أي غرف أخرى، وإجراء البتر بغرف غير هذه الغرفة.
 إجراء دراسات عن جراحة ساركوما يوينغ مع المعالجة الكيماوية وأثرها على بقيا الحياة في المستقبل.
 إجراء دراسات عن جراحة ساركوما يوينغ حسب موقع الورم كلاً على حدة مستقبلاً.
 عمل مركز متخصص وحيد في سوريا لجراحة أورام العظام وزيادة المراكز المتخصصة حسب زيادة عدد المرضى.
· توفير اطراف اصطناعية متطورة للطرف العلوي لتحسين الوظيفة بعد البتر.
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FIG. 16. Translocation t(11;22) in Ewing's sarcoma.
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Figure 1 Alignment of
rotated ankle in Van Nes
rotationplasty prosthesis.
Adapted from [28].
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