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مقدمه

 تا خفيف يا علامت بدون موارد از تواند مي ها بيماري اين .دارد متنوعي و زياد علل كودكان در گلومرولي هاي بيماري
  .باشد متغير حيات كننده تحديد حتي و شديد بروز با كليوي هاي بيماري

:گلومرولار هاي بيماري بروز

)تنهايي به كليه درگيري از ناشي( اوليه اختلالات•

  )عفونت يا واسكوليت سيستميك، اتوايميون اختلالات از ناشي( ثانويه  اختلالات•

 سندرم ،)ميكروسكوپيك و ماكروسكوپيك( هماتوري ،پروتئينوري :گلومرولار هاي بيماري كننده مطرح هاي يافته
  .كليوي نارسايي و شرياني هيپرتانسيون نفريتيك،



سندرم نفريتيك حاد

 سلولي، هاي كاست سفيد، هاي گلبول قرمز، هاي گلبول همراه به فعال ادراري سديمان با است همراه حاد نفريتيك سندرم

  شناسي بافت آزمايش .شود مي ديده سرمي كراتينين افزايش و بالا فشارخون با اغلب كه پروتئينوري از متغيري درجات

 )PSGN( استرپتوكوكي عفونت بدنبال گلومرولونفريت به مبتلا كودكان در اغلب الگو اين .باشد مي التهاب دهنده نشان

  .دهد روي هم )MPGN( گلومرولونفريت مامبرانوپروليفراتيو به ثانويه است ممكن اما ،شود مي مشاهده



ادامه

 سلول معدودي دادتع همراه به نفروتيك سندرم طيف در پروتئينوري با ايزوله نفروتيك سندرم :ايزوله نفروتيك سندرم•

 .باشد مي محيطي ادم و سريع شروع يك با ايديوپاتيك نفروتيك سندرم به ثانويه اغلب .شود مي مشاهده كست

 نفروپاتي IgA بيماران در شايعي صورت به كننده عود ماكروسكوپيك هماچوري اپيزودهاي :ماكروسكوپيك هماچوري•

  بيماران در تواند مي ماكروسكوپيك هماچوري .شود مشاهده هم آلپورت سندرم مبتلايان در است ممكن اما شود، مي ديده

IgA ،نازك پايه غشاء سندرم آلپورت، سندرم نفروپاتي (TBM) استرپتوكوكي عفونت دنبال به گلومرولونفريت و )PSGN( 

.گردد مشاهده



ادامه

 نارسايي و فعال ادراري سديمان سنگين، پروتئينوري با مشخصاً RPGN(: RPGN( سريع پيشرونده گلومرولونفريت

 در وسيع سلولي هاي )هلال( كرسنت دهنده نشان كليه برداري نمونه .يابد مي بروز يابد نمي بهبود خودبخود كه كليوي

 .باشد مي ها گلومرولي از بسياري

 و دارد راهيهم هيپرتانسيون و ميكروسكوپيك هماچوري ،پروتئينوري با مزمن گلومرولونفريت :مزمن گلومرولونفريت

 .دارد وجود كليه كاركردي نارسايي اغلب



بالينيهاي  يافته

.باشد كننده كمك خاصي گلومرولار الگوي تعيين در تواند مي باليني هاي يافته

 سطح افزايش و اي قهوه -قرمز ادرار رنگ ، هيپرتانسيون ادم، :شامل ها يافته از اي مجموعه با حاد نفريتيك سندرم نماي

.شود مي مشخص كراتينين سرمي

 سندرم يا بيماري باليني هاي يافته .باشند داشته آسيت و )Anasarca( وسيع ادم است ممكن نفروتيك سندرم بيماران 

  .باشد داشته )overlapping( همپوشاني است ممكن گلومرولونفريت و نفروتيك

 ريوي موراژيه راش، آرترالژي، تب، مانند( كليوي غير شكايات علائم اغلب ثانويه علل با گلومرولار بيماري دچار بيماران در

  .باشد مي اي زمينه اختصاصي سيستميك بيماري كننده مطرح كه دارند ) ... و



آناليز ادراري و پروتئين ادرار

 شواهدي كه كودكي .باشد مي آن الگوهاي تعيين و گلومرولار بيماري تشخيص در غيرتهاجمي تست مهمترين ادرار آزمايش

 احتمالاً  ينسنگ پروتئينوري با كودك و باشد داشته مزمن يا حاد گلومرولونفريت است ممكن دارد گلومرولار خونريزي از

.دارد نفروتيك سندرم

 .باشد مي گلومرولونفريت و گلومرولار خونريزي دهنده نشان يابد، بروز اگر زير، ادراري آناليز هاي يافته :گلومرولونفريت

  :باشد نمي گلومرولونفريت ردكننده ها يافته اين وجود عدم گرچه

)گلومرولار خونريزي پاتوگنومونيك( قرمز گلبول هاي كست•

ديسمورفيك قرمز هاي گلبول•

پروتئينوري•



ادامه

 كست يا و سلول با ولي ليپيدوري و سنگين پروتئينوري با ايديوپاتيك نفروتيك سندرم دچار كودكان ادرار آزمايش :نفروتيك سندرم

  آلبومين غلظت با مطابقت ٤+ پروتئين يك ولي باشد مي كيفي تست  يك dipstick با ادراري آزمايش هرچند شود مي مشخصي اندك

dmg/1000 از پيش پروتئين دفع با و باشد مي نفروتيك طيف در پروتئينوري كننده مطرح كه دارد daykg/mg/50 از بيش يا و  

h/2mmg/40 به پروتئين نسبت يا و ادرار در پروتئين ساعته ٢٤ كمي گيري اندازه با نفروتيك طيف در پروتئينوري .شود مي مشخص 

 پروتئينوري احتمال تا باشد مي صبحگاهي ادرار اولين از بايستي ادراري نمونه .شود مي تاييد ادرار راندوم نمونه يك از كراتينين

 .باشد مي نفروتيك طيف در پروتئينوري دهنده نشان ٢ )mgpr/mgcr( از بيش نسبت .نباشد مطرح ارتواستاتيك

 بيماري يك گر نمايان يا و باشد فيزيولوژيك واريانت يك از ناشي و هبود خيم خوش تواند مي ايزوله پروتئينوري : ايزوله پروتئينوري
  .باشد گلومرولار

  .گردد مشاهده تب يا و ورزش طي در تواند مي كه:گذرا پروتئينوري



ادامه

up( ايستاده وضعيت در پروتئين دفع افزايش با نوجوانان در بخصوص ،باشد مي شايع اي يافته :ارتواستاتيك پروتئينوري

right( خوابيده حالت در پروتئين وجود عدم و )supine( ارزيابي به نياز كه بوده خيم خوش اي يافته .شود مي مشخص 

.ندارند بيشتري

Persistent(  نفروتيك غير پايدار ايزوله پروتئينوري Isolated non Nephrotic Proteinuria(: به نياز 

.هستند گلومرولار بيماري خطر در بيماران اين زيرا دارد بيشتر ارزيابي

 گلومرولار هاي بيماري از ناشي يا و بوده خيم خوش تواند مي ميكروسكوپيك يا ماكروسكوپيك هماچوري :ايزوله هماچوري

.باشد گلومرولار غير يا و



كاركرد كليه

با توان  ميرا  GFR. گردد ميمحاسبه  GFR زماني كه بيماري گلومرولار تشخيص داده شد براي بررسي ميزان افت كار كليه،

  .شود ميسرم براساس متد آنزيماتيك بررسي كراتينين در روشي كه . محاسبه كرد) Schwartz formula(فرمول شوارتز 

K  براي همه كودكانCKD  0.413سال  ١٦تا  ١بين mg/dL سرم با متد كراتينين ، اما در روشي كه باشد ميJaffe 

.باشد ميبر اساس سن، جنس و قد كودك متفاوت  Kميزان شود  ميبررسي 

GFR=×ு


)K مشخص، ضريب H ،قد Cr سرمي كراتينين(



پيشرفتههاي  ارزيابي

 تيكنفرو سندرم به احتمالا ،فعال غير ادراري سديمان و و نفروتيك سندرم حد در پروتئينوري با كودك در :نفروتيك سندرم

 %٨٠ از بيش زيرا بوده منطقي اي گزينه )Empirical( تجربي گلوكوكورتيكوئيد دوره يك ،موارد گونه اين در .شود مي دچار ايديوپاتيك

  انجام كليه بيوپسي و ژنتيك تست ،دهند نمي يدئگلوكوكورتيكو به پاسخ كه بيماراني براي .دهند مي پاسخ درمان اين به كودكان اين

.گردد مي

 بيماري تعيين براي تر كامل هاي ارزيابي ،فعال نفريت مانند ،يابند مي بروز متفاوت باليني الگوهاي با كه كودكاني براي :گلومرولونفريت

.باشد مي لازم اي زمينه گلومرولار

 نفريت قطف كه كساني مانند دارند، نفريت هم و نفروتيك سندرم هاي يافته هم كه كودكاني :هم با نفريت و نفروز هاي يافته وجود

 ندرمس يك كه حالي در يابد، بروز نفروتيك سندرم با است ممكن گلومرولونفريت زيادي موارد در .گيرند مي قرار ارزيابي مورد دارند

.ندارد را التهاب از اجزائي معمولاً ايديوپاتيك نفروتيك



ادامه

  گروه وجز است ممكن هم گيرند نمي جاي گروهي هيچ در ولي بوده گلومرولار بيماري به مشكوك كه كودكاني:هماچوري

 ولي كند مي مراجعه فوقاني تنفسي عفونت يك دنبال به كننده عود گراس هماچوري با كودكي مثلا . باشند ها گلومرولونفريت

 هماچوري با كه كودكاني .باشد خفيف يتنفروپا IgA روند دچار است ممكن ندارد پروتئينوري يا اكتيو ادراري سديمان

.باشند داشته آلپورت سندرم است ممكن شوند مي ظاهر ايزوله ميكروسكوپيك

  التهاب سبب و شود مي ايجاد ايمونولوژيك صدمات دليل به كه اختلالات از طيفي با ها گلومرولونفريت :گلومرولونفريت

 يبيمار از ناشي( ثانويه يا و )كليه درگيري فقط( اوليه است ممكن اختلالات اين .يابد مي تظاهر شود مي ها گلومرول

.باشند )عفونت يا و سيستميك



آزمايشات خوني

 سرولوژي :)......و كنياراسترينو آنتي هاليورونيداز، آنتي استريتوليزين، آنتي( استرپتوكوكي عفونت غربالگري براي سرلوژيك آزمايشات

.باشد مي )PSGN( استرپتوكوكي عفونت بدنبال گلومرولونفريت تشخيص براي معياري و بوده اخير استرپتوكوكي عفونت دهنده نشان مثبت

ANA وdsDNA: نوكلئار آنتي هاي بادي آنتي افزايش )ANA( استراندد دابل هاي بادي آنتي و DNA)dsDNA( براي بندي طبقه ازمعيارهاي يكي  

SLE باشد مي.

  C3 هاي گلومرولوپاتي و PSGN با كمپيلمان آلترناتيو مسير شدن فعال از ناشي C3 يافته كاهش سطوح  :C3، C4،CH50  هاي مكمل مطالعات

C3بيماري شامل( –dens depositگلومرولونفريت و C3 سطوح . دارد همراهي C3 در PSGN   باز طبيعي سطح به بيماري بروز از پس هفته ٦تا٤ 

.ماند مي باقي بالا پايدار بصورت C3 هاي گلومروپاتي در حاليكه در گردد، مي

 آنژئيت پلي يا آنژئيت پلي با گرانولوماتوز با بيماران اغلب در مثبت ANCA تست :)ANCA( نوتروفيل آنتي سيتوپلاسميك هاي بادي آنتي

.يابد افزايش است ممكن ) پورپورا لاين شوئن هنوخ مانند( ها واسكوليت نفروپاتي، IgA بيماران در IgA سطوح .شود مي مشاهده ميكروسكوپيك



بيوپسي كليه

out تعيين يا و هيستولوژيك ازمان و اكتيويتي درجه و كليه به صدمه وسعت تعيين تشخيص، تاييد براي كليه بيوپسي

come دارد كودك باليني وضعيت به بستگي كليوي برداري نمونه انجام زمان .شود مي انجام كليوي. 

  از استفاده با هنگام زود تشخيص است، نادر كودكان در كه  ،)RPGN( رونده پيش سريعا نفريت گلومرولو با بيماران در

 لغيرقاب هاي آسيب رساندن حداقل به براي مناسب درمان موقع به شروع و سرولوژيك آزمايشات و كليه برداري نمونه

.باشد مي ضروري كليوي برگشت



سندرم نفروتيك

 تجه استروئيدتراپي كودكان سني گروه در بيماران اكثر در .شود مي تقسيم مادرزادي و ثانويه اوليه، گونه سه به كودكان در

Minimal( ناچيز تغييرات با نوع از اطفال در نفروتيك سندرم موارد بيشتر زيرا گردد مي شروع درمان change

disease( هاي ارزيابي ندهند كورتن به پاسخ كه كودكاني براي .دهند مي پاسخ درمان به هفته ٤ طي در معمولاً كه بوده 

  .باشد داشته نفريت از هايي نشانه و علائم كودك نفروز، بجز كه مواردي در خصوص به شود مي انجام بيشتر



ادامه

 گروه زير دو به اساس براين .يشناساي قابل سيستميك بيماري يك وجود بدون نفروتيك سندرم از عبارتست :اوليه نفروتيك سندرم

  :گردد مي تقسيم

 سندرم علل شامل .ندارد وجود كليه بيوپسي در گلومرولار التهاب آن در كه هستند اختلالاتي :ايزوله نفروتيك سندرم•

 و )مزانژيال فراسيونپرولي و سگمنتال فوكال گلومرولواسكلروز ناچيز، تغييرات با نفروتيك سندرم مانند( ايديوپاتيك نفروتيك

.باشد مي نفروپاتي مامبرانوس علل برخي

  نفريت هاي يويژگ برخي با همراه نفروتيك سندرم طيف در پروتئينوري با اختلالات اين :نفريت همراه به نفروتيك سندرم•

 كليوي برداري نمونه در گلومرولي التهاب وجود با و )سلولي هاي كست يا و قرمز هاي گلبول قبيل از فعال ادراري سديمان مانند(

.باشد مي نفروپاتي IgA و )MPGN( مامبرانوپروليفراتيو گلومرولونفريت مانند مواردي شامل تواند مي آن علل .شود مي مشخص

.شود مي ايجاد سيستميك هاي بيماري دليل به كه نفروتيكي سندرم از عبارتست :ثانويه نفرتيك سندرم



ادامه

Congenital مادرزادي نفروتيك سندرم Nephrotic Syndrome: مادرزادي نفروتيك سندرم )CNS( به اشاره 

 عنوان تحت سالگي  يك تا ماهگي سه از آن بعدي بروز .دهد مي روي زندگي اول ماه ٣ تا تولد هنگام از كه دارد بيماري

Infantile( شيرخوارگي نفروتيك سندرم Nephrotic Syndrome( ژنتيكي زمينه كودكان اين اكثر .شود مي ناميده 

Poor( دارند بدي عاقبت و داشته Outcome(. آزمايشگاهي باليني، هاي ويژگي براساس گلومرولار بيماري دقيق تشخيص 

.باشد مي هيستولوژيك و



ادامه

  :هستند )CNS( مادرزادي نفروتيك سندرم موارد %٨٠ از بيش مسؤل ژن نوع ٥ از هايي واريانت :اتيولوژي

1NPHS : وسبب كند مي كد را نفرين كه CNS فنلاندي نوع )type-Finnis( گردد مي. 

2NPHS : مسؤل و كند مي راكد پودوسين كه FSGN باشد مي فاميليال.

3NPHS: فسفوليپاز كه epsilonC نفروتيك سندرم مسؤل و كند مي راكدteons-Early باشد مي.

1WT : كه suppressiontumorTranscription باشد مي دراش – دنيس سندرم مسؤل و ندك مي كد را.

2LAMB : 2 كهbetaLaminin باشد مي مزانژيال ديفيوز اسكلروز با همراه پيرسون سندرم مسؤل و كند مي راكد.



ادامه

1NPHS 2 وNPHSنفروتيك سندرم ژنتيك علل .دهند مي تشكيل را موارد درصد٩٥ حدود و بوده مسؤل هاي ژن شايعترين 

.دهند نمي پاسخ ايمينوساپرسيو يا كورتيكواستروئيد درمان به مادرزادي

 سندرم قبيل از هايي عفونت شامل موارد اين .باشند مي بهبود قابل اختلالاتي اغلب و بوده ثانويه اغلب غيرژنتيك علل

.باشند مي ايمني اختلالات و توكسوپلاسموز يا سفليس از ناشي نفروتيك

 ادم با هك شيرخواراني يا نوزادان در و بوده باليني ژن اتيولوژي درنظرگرفتن بدون مادرزادي نفروتيك سندرم تشخيص

 دفع بدليل( ديهيپوتيروئي عفونتها، به ابتلا استعداد افزايش هيپوآلبومينمي، با و تغذيه و رشد نارسايي شديد، ژنراليزه

 اين اكثر .يابد مي تظاهر ،يابند مي بروز ترمبوتيك حوادث بروز افزايش و )TBG( تيروكسين به شونده متصل گلوبولين ادراري

.روند مي ESRD و )CKD( كليه پيشرونده نارسايي سمت به شيرخواران



ادامه

 گاما متناوب تجويز وريدي، آلبومين و ها ديورتيك با حمايتي هاي مراقبت شامل اوليه مادرزادي نفروتيك سندرم درمان

 رسپتور هاي مهاركننده و ACE مهاركننده داروهاي تجويز همچنين .باشد مي شديد اي تغذيه هاي حمايت و وريدي گلوبولين

(ARB) آنژيوتانسين II دفع كاهش به كمك توانند مي يكطرفه نفركتومي حتي و پروستاگلاندين سنتز هاي مهاركننده و 

 وجود شديد هاي عفونت و پايدار آنازارك ادم و نباشد موثر و كانسرواتيو و حمايتي هاي درمان اگر .نمايد پروتئين ادراري

 كليه پيوند يمادرزاد نفروتيك سندرم قطعي درمان .گردد شروع دياليز و شده انجام دوطرفه نفركتومي بايستي باشد داشته

.است شده گزارش پيوند از پس نفروتيك سندرم عود كه هرچند باشد، مي
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