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          535فصل  

                Section 535 
 

 

 
 های گلومرولی: بیماری۱ـ قسمت  22بخش 

 گلومرولیهای ای بر بیماریمقدمهـ  ۵۳۵فصل 

 های گلومرولی: بیماری1ـ قسمت  22بخش 

 : آناتومی گلومرول535ـ1

ها پرداخته است که صرفاً چندین نکته که به همکاران گرامی در اینجا تا حدودی به آناتومی گلومرول

 پردازیم.های گلومرولی کمک کند، میدرک بیماری

 لایه خارجی به نام کورتکس ساخته شده است بینیم کلیه از یک می 535ـ1طور که در شکل همان

 است. کنندههای پیچیده پروگزیمال و دیستال و مجاری جمعکه شامل گلومرول، لوله

 های ذیل است:لایه داخلی مدولا نام دارد و شامل قسمت

 های مستقیم لولهقسمت 

 های هنلهلوپ 

 وازارکتا 

 انتهایی کنندهمجاری جمع 
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 در کودکان هیکل
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

 
Fig. 535.1 Gross morphology of the renal circulation. 

 گیرد.ها: از شریان کلیوی اصلی تشکیل شده که از آئورت منشأ میخونرسانی کلیه 

شوند های آوران قرار دارند، باعث کنترل ترشح رنین میهای عضلانی که در دیواره شریانچهسلولنکته: 

 دهند.یل میها، ارگان ژوکستا گلومرول را تشککه این سلول

 
Fig. 535.2 Comparison of the blood supplies of cortical and juxtamedullary nephrons. 
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          537فصل  

                Section 537 
 

 
 بیماری گلومرولی ایزوله با هماچوری گروسـ  ۵۳۷فصل  

 

 باشد یا با درد مبهم پهلو یا شکم همراه است.درد می ای بدونبه صورت ادرار با رنگ کولا یا قهوه

 چند خصوصیت اختصاصی:

1) IgA  نفروپاتی  یابد.روز بهبود می 5دهد و در عرض عفونت رخ می ازروز بعد  1ـ2هماچوری گروس 

2 )PSGN   تواند هماچوری به مدت دهد و میروز بعد عفونت رخ می 7ـ21هماچوری گروس حدود

 هفته ادامه پیدا کند. 4ـ6

 ( از سایر علل هماچوری گروس عبارتند از:3

  اختلالاتGBM 

 درم آلپورتسن 

  بیماریGBM  نازک(TBM) 

 نفروپاتی(: IgA: نفروپاتی برگر )537ـ1

  مشخصه بیماری  رسوبIgA در مزانژیال گلومرال 

ترین بیماری مزمن گلومرولی است. در نبود بیماری سیستمیک برای تشخیص نیاز به این بیماری شایع

 بیوپسی کلیه است.

 پاتولوژی:

فوکال و سگمنتال مزانژیال و افزایش ماتریکس مزانژیال در گلومرول دیده به صورت پرولیفراسیون 

 شود.می

 تواند با تشکیل کرسنت همراه باشد.می
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 در کودکان هیکل
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

 :رسوب  نکتهIgA  3در مزانژیوم اکثراً با رسوبC .همراه است 

  این بیماریIC باشد.)کمپلکس ایمنی( می 

  در این بیماریIgA1  ،IgG  وIgA .افزایش دارند 

 :اختلالات  نکتهIgA  را درHSP .هم داریم 

 علائم بالینی و آزمایشگاهی:

 شود.در جنس مذکر بیش از مؤنث دیده می 

 خیم است.این بیماری در کودکان نسبت به بزرگسالان خوش 

  یک علت ناشایع نارسایی کلیه(ESRD) .است 

 باشد.صورت پروتئینوری می در آمریکا و اروپا به صورت هماچوری گروس و در ژاپن به 

  هماچوریgross ،2دهد. با درد پهلو نیز روز بعد از شروع عفونت تنفسی فوقانی یا گوارشی رخ می 1ـ

 تواند همراه باشد.می

  پروتئینوری اغلب کمتر ازmg/24hr 1000 .است 

 HTN .خفیف تا متوسط وجود دارد 

  3سطحC  نرمال است که به افتراقIgA  نفروپاتی وPSGN تواند کمک کندمی. 

 % موارد15ارزش ندارد چون فقط در  IgAسطح سرمی % امتحانی: ۱00نکته 

 پروگنوز و درمان:

1 )IgA موارد20ـ30ر سال د 15ـ20کند ولی در طی نفروپاتی آسیب شدید کلیه ایجاد نمی % 

شوند. بنابراین باید ل عملکرد کلیه نمینفروپاتی تا بزرگسالی دچار اختلا IgA( اغلب کودکان مبتلا به 2

 به طور طولانی مدت پیگیری گردد.

 نفروپاتی عبارتند از: IgAهای پروگنوز بد در ( نشانه3

 هیپرتانسیون پایدار 

 کاهش عملکرد کلیه 

 پروتئینوری شدید یا طول کشیده 
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          541فصل  

                Section 541 
 

 
 اختلالات آناتومیکال همراه هماچوریـ  ۵4۱فصل  

 

 های مادرزادی: آنومالی541ـ1

 دهد.رخ می اکثر مالفورماسیون مختلف مجاریهماچوری آشکار یا میکروسکوپیک در 

 تواند رخ دهد.هماچوری گروس بعد از ترومای خفیف به پهلو می

 کیستیک اتوزومال مغلوب(پلی)بیماری کلیه  ARPKD: 541ـ2

 .اتوزوم مغلوب است 

 پاتولوژی:

 شود.کلیه بزرگ می 2هر 

 های متعدد در کورتکس و مدولا خواهند بود.ها دارای کیستکلیه 

 را از مدولا به سمت کورتکس نشان  کنندهمطالعات میکروسکوپیک، اتساع و اکتازی مجاری جمع

 دهد.می

در مراحل پیشرفته، فیبروز پیشرونده اینترستیشیال و آتروفی توبولار ایجاد شده که در نهایت باعث 

 شود.می نارسایی کلیه

ARPKD گردد.باعث بیماری در کبد و کلیه می 

 دهد.در کبد به صورت فیبروز پیشرونده کلیه رخ می

 علائم بالینی:

 های بزرگ شده دوطرفه وجود دارد.در سونوگرافی قبل از تولد الیگوهیدرآمنیوس و کلیه

 کنند.مراجعه می های دوطرفه در پهلوها در زمان نوزادی یا شیرخوارگیشیرخواران با توده
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 در کودکان هیکل
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

 .دیسترس تنفسی و پنوموتوراکس خودبخودی شایع است 

  شود.% موارد دیده می20ـ30مرگ جنینی در 

 :همراهی با سندرم پاتر دارد 

 کند:این سندرم با علائم ذیل بروز می

 های پایین قرار گرفتهگوش 

 چانه کوچک 

 بینی صاف و پهن 

 دها و نارسایی رشنقایص اندام 

 این شکل خارج از کتاب برای تفهیم سندرم پاتر آورده شده است.
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          545فصل  

                Section 545 

 

 
 سندرم نفروتیکـ  ۵4۵فصل  

 

 سندرم نفروتیک: 

 علائمی از بیماری گلومرولی است.

۱. pr اوری در حد نفروتیک 
 ساعت 24در  gr 5/3دفع بیش از 

 یا

prنسبت 

Cr
 > 2 

 تریاد سندرم نفروتیک:. 2

 g/dL 5/2 ≥( هایپوآلبومینمی 1

 ( ادم2

 chol > 200( هیپرلیپیدمی 3
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 در کودکان هیکل
 پزشکی آموزشیار انتشارات و رزیدنت

 

 های این دسته عبارتند از:بیماری

 MCD (Minimal Change Disease) (1 اولیه

2 )FSGS 

3 )MGN 

4 )MPGN 

 3C( گلومرولوپاتی 5
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          546فصل  

                Section 546 

 

 
 عملکرد توبولیـ  ۵4۶فصل  

 

 : اختلالات توبولار4قسمت 
گردد. برای همکاران گرامی این فصل پایه و اساس فصول بعدی است و مستقلاً سؤالی مطرح نمینکته: 

 کنم.های توبولار کاملًا جا افتد به ذکر چند مورد اشاره میاینکه بیماری

 گردد.ها فیلتر میآب و الکترولیت در گلومرول مقدمه:

 محتوای الکترولیت در ابتدای توبول پروگزیمال شبیه پلاسما است.

 سدیم:

 برای حفظ تعادل مایع خارج سلولی و حجم ضروری است.

% در بخش صعودی لوپ هنله و 25در توبول پروگزیمال به همراه گلوکز، آمینواسیدها و فسفات و  60%

 گردد.جذب می کنندهدر بخش دیستال و مجاری جمع 15%

 شود.کاهش یافته و باعث هیپرناترمی می Naدر مواقع دهیدراتاسیون، دفع ادراری 

مکانیسم هورمونی از راه محور رنین ـ آنژیوتانسین ـ آلدوسترون، فاکتور ناتریوتیک دهلیزی و نوراپی 

 گردد.نفرین انجام می

 .دهدل، دیستال افزایش میو آلدوسترون بازجذب سدیم را به ترتیب در توبول پروگزیما IIآنژیوتانسین 

 پتاسیم:

 گردد.تمام پتاسیم فیلتره به طور کامل در توبول پروگزیمال جذب می

توبول  Principalهای های پتاسیم واقع در سلولدفع ادرار پتاسیم وابسته به ترشح توبولی توسط کانال

 است. کنندهجمع
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 در کودکان هیکل
 پزشکی آموزشیار انتشارات و رزیدنت

 دهند:موارد ذیل ترشح پتاسیم را افزایش می

 افزایش آزاد شدن سدیم به نفرون دیستال نفرون، افزایش میزان جریان ادرار آلدوسترون،

 کلسیم:

 شود.یمبازجذب  کننده% در مجاری جمع5ـ10% در لوپ هنله )صعودی( و 20از توبول پروگزیمال و  70%

 دهند عبارتند از:مواردی که بازجذب کلسیم را افزایش می

 هورمون پاراتیروئید (1

 کلسی تونین (2

 Dویتامین  (3

 تیازیدها (4

 کاهش حجم (5

 دهند عبارتند از:موارد ذیل دفع کلسیم را افزایش می

  حجم 

 افزایش دریافت سدیم 

 هایی مثل مانیتول و فروسمایددیورتیک 

 فسفات:

 یابد.بازجذب فسفات از طریق محدودیت فسفر رژیم غذایی، کاهش حجم، هورمون رشد افزایش می

 دهد.پاراتیروئید و افزایش حجم، دفع فسفات را افزایش میهورمون 

 منیزیم:

 شود.از راه توبول پروگزیمال بازجذب می 25%

ده دفع کلیوی منیزیم به صورت اولیه در شاخه صعودی لوپ هنله و درجات متوسط در توبول پیچی

 گیرد.دیستال صورت می

 دهد.ها در شیرخواری رخ میکامل توبولشود ولی تهفتگی نفروژنز تکمیل می 36در سن  نکته:
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          548فصل  

                Section 548 
 

 

 
 مزه نفروژنیکدیابت بیـ  ۵48فصل  

 

 همراه است. ADHاین اختلال با ناتوانی در تغلیظ ادرار در حضور 

 مؤنث یکسان است. درگیری جنس مذکر و

 آورده شده است. DIاین شکل از خارج از کتاب برای جمع بندی علایم 

 

 

 پاتوژنز:

 توانایی تغلیظ ادرار به موارد ذیل بستگی دارد:

 کنندهانتقال ادرار به توبول جمع (1

 نرمال در مدولای کلیه کنندهگرادیان تغلیظ (2
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 ADHتوسط  کنندهتوانایی تغییر در نفوذپذیری آب در مجاری جمع (3

ADH 2شود و به رسپتور وازوپرسین در پاسخ به افزایش اسمولاریته سرم به خون آزاد میV  در توبول

 گردد.متصل می کنندهجمع

دن به این رسپتور باعث فعال ش ADHباشد. اتصال می x ،NDIنقص در این رسپتور جزء وابسته به 

CAMP 2های آب از شده که باعث حرکت کانالAQP  غشا لومینال مجاری  ( به سمت2)آکواپورین

 کند.کننده شده و آنها را به آب نفوذ پذیر میمعج

 در موارد اتوزومال غالب یا مغلوب وجود دارد. 2AQPموتاسیون ژن 

 مقاومت دارند. ADHبه دلیل بیان ناقص آکواپورین به  NDIهای ثانویه در فرم

 علائم بالینی:

NDI :مادرزادی 

 کند.اوری شدید، کاهش حجم، هیپرناترمی، هیپرترمی بروز میپلیدر دوران نوزادی 

 پذیری و گریه از موارد شایع است.گیری ناقص، تحریکیبوست، وزن

شود. برای د میماندگی ذهنی و تأخیر تکامل ایجابعد از چندین نوبت دهیدراتاسیون هیپرناترمیک، عقب

 گیرد.جلوگیری از این رخداد، محدودیت مایعات و درمان هیپرناترمی صورت می

 گیرد.شب ادراری در اثر حجم زیاد ادرار صورت می 

 کنند و حتی کنند، غذای کمتری مصرف میبا توجه به اینکه نیاز به حجم زیاد آب پیدا می

 دهد.رخ می با دریافت کالری زیاد، اختلالات رشد

 کند.فعالی، اشکال در حافظه کوتاه مدت بروز میمشکلات رفتاری مثل بیش 

  ،دهد.اوری در مراحل بعدی رخ میپلیدر موارد ثانویه، هیپرناترمی 

 .علائم همراه تأخیر تکامل و اختلالات رفتاری شیوع کمتری دارد 

 تشخیص:

 مطرح است. DIاوری، هیپرناترمی، ادرار رقیق احتمال پلیدر شیرخوار مذکر مبتلا به 

 گیریم.اسمولاریته سرم و ادرار را همزمان اندازه می

ست تمطرح است و  DIباشد  < 290باشد و اسمولاریته ادرار  mosm/kg 290 ≤اگر اسمولاریته سرم 

 محرومیت از آب لازم نیست.
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                Section 549 
 

 
 اختلالات ارثی توبولارـ  ۵4۹فصل  

 

 : سندرم بارتر549ـ1

 علائم:

 آلکالوز متابولیک، هیپوکالمیک، هیپرکلرمیک، هیپرکلسیوری و از دست دادن نمک

که سندرم  IVو  I ،IIهای شود که در نوع قبل از تولد تیپبندی مینوع طبقه 4بارتر در  سندرم

شود در شیرخوارگی ظاهر شده و علائم شدیدتری از نوع کلاسیک خوانده می Eهیپرپروستاگلاندین 

 دارند.

 است. IIIسندرم بارتر کلاسیک که همان تیپ 

 علائم سندرم بارتر شیرخوارگی عبارتند از:

 هیدرآمنیوس مادرپلی 

 هدر رفتن نمک در نوزادی 

 زودهای شدید دهیدراتاسیون مکرراپی 

 سندرم بارتر کلاسیک دارای علائم ذیل است:

1 )FTT 

 زودهای دهیدراتاسیوناپی( سابقه 2

 با ناشنوایی حسی ـ عصبی همراه است. IVبارتر تیپ نکته بسیار مهم: 

 ل سندرم کرن سایر وجود دارد.های شبیه بارتر مثفنوتیپنکته: 
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 این شکل خارج از کتاب برای تفهیم مطلب سندرم بارتر  آورده شده است.

 
 

 پاتوژنز:

رکلسیوری همراه طور که بیان شد از نظر آزمایشگاهی، بیمار با آلکالوز متابولیک هیپوکالمیک با هیپهمان

 است.

لر در کاست یعنی نقص در انتقال سدیم، پتاسیم و ها مثل فروسماید علائم شبیه مصرف لوپ دیورتیک

 قسمت صعودی هنله است.

 علائم بالینی:

 ترم بودنپره ±هیدرآمنیوس مادری پلی (1

، های بیرون چرخیدهگوش(، گوش 3در معاینه فیزیکی چهره دیسمورفیک به صورت چهره مثلثی )

 های بزرگ با استرابیسم و دهان افتادهچشم

جه و یبوست ، خستگی، سرگیFTTاوری همراه دهیدراتاسیون، پلیزودهای مکرر اپیدر کودکان بزرگتر  (2

 شود.های عضلانی و ضعف ثانویه به هیپوکالمی ایجاد میمزمن همراه است. کرامپ

3) BP .نرمال است 
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          551فصل  

                Section 551 
 

 

 
 پیوند کلیهـ  ۵۵۱فصل  

 

 کنم.همکاران گرامی این فصل از فصول کم اهمیت است و فقط به ذکر نکات مهم بسنده می

 ها: اندیکاسیون

 کاندید پیوند کلیه هستند.  ،جایگزین کلیه دارند هایمزمن نیاز به درمانتقریبا تمام کودکان که بطور 

 کنترااندیکاسیون قطعی بسایر کمی وجود دارد.

 نسبی شامل موارد ذیل است: هایکنترااندیکاسیون

 اختلال عملکرد نورولوژیک شدید 

  کودکان با بدخیمی متاستاتیک از قبل موجود 

 HIV  

  نقص ایمنی اولیه یا ثانویه 

 عفونت شدید مزمن 

 عدم امکان دریافت مراقبت بعد از پیوند 

 اختلالات نورولوژیک شدید 

، و اندسال بعد قطع درمان نگهدارنده  دچار عود نشده 2تا  1کودکان با بدخیمی بهبود یافته که  نکته:

خاموشی بیماری اولیه کاندید پیوند بعد از یک دوره  SLEمثل  ESRDدر کودکان اتوایمیون مبتلا به 

 هستند. 

وزن داشته باشند تا  10kg-8کیلو بایدحداقل  10ماه و زیر  6برای پیوند کلیه شیرخواران کوچک زیر 

 نیاز به دیالیز باشد. 18m-12خطر ترومبوز عروقی به حداقل برسد بنابراین ممکن است تا حداقل سن 
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Preemptive transplantation  2بدون دیالیز قبلی( وقتی )پیوندm1.73cc/min/ 51-10GFR <   رسیده و

ESRD دار یا افت سریع علامتGFR  شود. ود دارد استفاده میماه آینده وج 6ـ12و نیاز دیالیز عرض 

 شوند عبارتند از:میمواردی که بعد پیوند دچار عود 

1 )FSGS 

 ( هیپراگزالوری اولیه2

3)MPGN 2و1تیپ 

4)HSP 

5) IgA  نفروپاتی 

 ( نفروپاتی مامبرانو6

 طرفه عبارتند از: 2نفرکتومی  هایاندیکاسیون

  سندرم دنیس دراش 

  اوری پلیهیپو ستنوری با 

  پروتئینوری قابل ملاحظه منجر به کواگولوپاتی 

 هیپرتانسیون شدید مقاوم به دارو 

 عفونت مکرر اولیه 

 برطرف شود. PUV ،قبل پیوند باید مشکلات اورولوژیک مثل ریفلاکس وزیکواورترال نکته:

 اصلاح شود.از تزریق خون قبل پیوند باید اجتناب کرد. 13ـ11آنمی تا حد هموگلوبین 

 خاصیت انقاد پذیری برای رد احتمالی ترومبوز باید قبل پیوند بررسی شود.

 عفونتها باید از راه ذیل بررسی شود:

PPD.IGRA,CMV IgG بادی آنتی، پانلEBV  ،هپاتیت ،بادیآنتیتیتر واریسلاC،HIVیس، توکسوپلاسموز 

 زنده قبل پیوند تزریق شود. هایتمام واکسن


