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 چكیدٌ 

 ARCحصارا آرترٍگریپَز ی اً ذ در درهاى ایي  کلیَی، ،کِ ضاهل اختلال استخَاً اًَ ٍ کلستاز است سٌذرم ًادری است کِ آضٌایی تا ػلاین آى هی ت
ثَر تاضذ. یٌن. تیواراى ه َزاد دختر تا ػلاین زردی عَلاًی، 4عی  در ایي گسارش ترآًین تا دٍ هَرد از ایي سٌذرم را هؼرفی ٍ هقایسِ ک  سال دٍ هَردً 

ی در پا ٍ پر ادراری هَرد تررسی  ذاختلال استخَاً لَذ اها ترم  ّر دٍ تا ٍزى کن .ٍ درهاى قرار گرفتٌ اٍلذیي هٌسَب حیي ت ٍ زردی ایي  آهذًذ تذًیااز 
سیوْای کثذی ّوراُ تَد. درگیری کل لَر یتیواراى تا افسایص خفیف آً ت َی ایي دٍ هَرد تطکل پرًَضی ٍ پرادراری ٍ اسیذٍز هتَسظ تطکل اسیذٍز تَ

ل تط لَر تیپسکل اکلیَی تظاّر کرد کِ در هَرد اٍ تَ اَم ٍجَد داضت. 1ٍ 2ٍ در هَرد دٍم درگیری تیپ  2یذٍز ت اَى گفت  تطکل ت تغَر خلاصِ هی ت
زادی تظاّر ARCسٌذرم  کِ ی آى آرترٍگریپَز یک یا دٍ عرفِ پاّا هی تاضذ ٍ اختلال  .پیذا هی کٌذ تطکل زردی عَل کطیذُ در زهاى ًَ ػلاین استخَاً

سثتا هتغیر هی تاض ضی ٍ پر ،ذ اها اسیذٍزکلیَی آىً   ادراری از یافتِ ّای ثاتت آى است.پر ًَ

 
 ، کلیِ، کلستازآرترٍگریپَزیس :َاکلید ياضٌ

 
 مقدمٍ 

آرترٍگریپَز ّوراُ اختلالات کلیَی ٍ ترکیة سِ ػارضِ 
 ARCکلستاز پذیذُ ًادری است. ایي سٌذرم کِ تٌام اختصاری 

هیلادی  2008هؼرفی ضذ ٍ تا سال  1973هؼرٍف است در سال 
ٍجَد ضیَع . (2ٍ1)هَرد از آى گسارش گردیذُ است  60 تؼذاد

اَدُ ّایی کِ ازدٍاج فاهیلی دارًذ  ٍجَد  توالاحتالای آى در خاً
. در ایي (3) ػاهل شًتیکی ترای ایي ػارضِ را هغرح هی کٌذ

 4دٍ هَرد از ایي تیواری را کِ عی تر آًین تا  یگسارش هَرد
تطخیص دادُ ضذُ است را  اى ضرقیاستاى آررتایجسال در 

 هؼرفی کٌین.
 

 گصازش مًزد يک
اى زردی 3 دختر عَل کطیذُ از یک  هستقین هاِّ کِ تؼٌَ

د تا ػلاین کن آتی،  هاّگی تحت تطخیص ٍ درهاى قرار گرفتِ تَ
ز پا هراجؼِ کردپَ ػلاین  .(1)ضکل ست خطک ٍ آرترٍگریپَ

د. ادراری تیوار دیاتت تی هسُ ًفرٍشًیک ٍ ًقصاى ایي  رضذ تَ
لَذ  36هادر هٌسَب در  ًَزاد از پذر ٍ  2500ّفتگی تا ٍزى ت

 گرم ٍزى گیری داضت. 300هاُ  3کِ در ػرض تذًیا آهذ گرم 
د از  لیک تا آًیَى ػلاین آزهایطگاّی تیوار ػثارت تَ اسیذٍز هتاتَ

افسایص هتَسظ آًسین ّای کثذی ٍ افسایص قاتل  ،گپ ًرهال
ای ػرق ٍ تَجِ آلکالي فسفاتاز، د. تستْ یٍیذ تیوار ًرهال تَ در  تیر

د تصَیر ذازُ کثذ ٍ عحال در حذ ًرهال تَ ٍ ترداری اً
د.  سًََگرافی کلیِ ًرهال تَ

 
 گصازش مًزد ديم 

اٍلذیي هٌسَب تارٍزُ 14دختر  لَذ ضذُ از   2000ٍزى ای هت
ًارسایی کلیِ ٍ زردی از ًَع تیلی  ،گرم تا ػلاین خطکی پَست

در آزهایطات تیوار  .هراجؼِ کرد َل کطیذُرٍتیي هستقین ع
اٍلاى در هیلی اکی12دارای اسیذٍز در حذ هتَسظ )تی کرتٌات 
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مكازان مجید ملكي                                                                                                        گصازش دي مًزد ، ARCيا سىدزم  ًش، اختلالات کلیًی، کلستاشآزتسيگسيپ  101/  يَ 

دلیتر(  رُ ٍ کراتیٌیي تیوار  .آًسین ّای کثذ در حذ هتَسظ تالا تَ اٍ
د کِ پس از هایغ درهاًی کاّص یافت . حجن ترٍى دُ تالا تَ

 گرم ٍزى در ساػتازای کیلَِ لیتر تهیلی 13ادراری تیوار در حذ 
 (ساػت ازای کیلَگرم ٍزى درِ لیتر تهیلی 4 تا 1ًرهال تیي )

د.  یٍکَلار در حذ ًرهال ترای سي تَ ذازُ کثذ در خظ هیذ کلا اً
ذ دااً ل در کلیِ اتساع کیستیک  ااه .زُ عحال در حذ ًرهال تَ تَتَ
 ایي اختلالات تا ا ّوراُ ًفرٍکلسیٌَزیس ٍجَد داضتّ

ز در پا دًذ ی راست آرترٍگریپَ  . (2ٍ3 )ضکلّوراُ تَ
 

 
 

 زردی ایکتیَز خفیف ّوراُ آرترٍگریپَزیس  پَست خطک ٍ :1شکل 
 

 .در تیوار اٍل هطخص است
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

سوت چپ زردی ضذیذ ٍ آرترٍگریپَز ٍ سوت راست : 2شکل 
  .ایکتیَز در تٌِ در تیوار دٍم هطخص است

 
 

اتساع کیستیک تَتَلرٍ ًفرٍکلسیٌَزیس کلیِ ّا در تیوار دٍم  :3شکل 
  .هطخص است

 بحث
ی اساس تطخیص  ٍجَد آرترٍگریپَز، کلستاز ٍ اختلالات کلیَ

سٌذرم ًادر تیطتر در زٍجیٌی دیذُ ایي  .هی تاضذARC سٌذرم 
اٍج فاهیلی داضتِ اًذ. تظاّرات ایي سٌذرم ًادر  هی ضَد کِ ازد
هوکي است هتغیر تاضذ ًظیر ترٍز ػفًَت ّای هکرر، ًارسایی 

زم در هغس کثذی، ز ًیس  .(4) ٍ فقذاى کَرپَس کالَ آرترٍگریپَ
اَرد هطاّذُ ًگردد ٍ در ػَض تا  هوکي است در تؼضی ه

کلستاز ًیس  .(5)دررفتگی هفصل لگي تطکل ًادر گسارش گردد 
کِ هوکي  ّوراُ است در ایي تیواراى تا افسایص زردی هستقین

ًیس در ایي  ی کثذیسغح آًسیوْا .است از خفیف تا ضذیذ تاضذ
س تیواراى  تطکل خفیفی تالاست اها هیساى گاها گلَتاهیل تراً

ایي تیواراى هوکي است دارای  پپتیذاز در حذ ًرهال هی تاضذ.
ًَی، اختلالات ساختاری قلة ٍ کری ٍ پر هَیی در  ػلاین ّیپَت

سظ درگیری کلیَی ایي تیواراى ک .(4) تاضٌذکٌار ایکتیَزیس  ِ تَ
Arhan  سیستیک استضاهل  ضذُگسارش از  .ضایؼات گلَهرٍلَ

اَى ت ی هی ت ٍ ٍجَد دفغ پرٍتییي تالا ِ تظاّرات دیگر کلیَ
ا اضارُ کرد زیس در آًْ لَرٍ ًفرٍکلسیٌَ -6) اتساع کیستیک تَت

ی کِ از ایکتیَز، زردی هستقین ٍ ػلاین کلیَدر تیواراى ها  .(4
 تا ضذت ّای هختلف هطاّذُ ضذ. استػلاین ثاتت ایي سٌذرم 
ل ت د ٍ در تیوار دٍم ضکل خفیفِ ایکتیَز در تیوار اٍ تر تَ

ز ت از  .ضکل ضذیذتر ٍجَد داضتِ پَست چرهی ضکل ٍ ایکتیَ
ػلاین دیگر ایي تیواراى ٍجَد هَّای ًازک ٍ پر پطت هی تاضذ 

ػلاین زردی در ایي  ت.کِ در ّر دٍ ایي تیواراى ٍجَد داض
د ِ تیواراى ت ل چطوگیر تَ ضکل زردی غیرهستقین پس از ّفتِ اٍ

در حذ ًسثتا  AST  ٍALTدر حالیکِ آًسیوْای کثذی ضاهل 
د اها آلکالي فسفاتاز تا د.خفیف افسایص یافتِ تَ اها گاها  لا تَ

د ٍ در اسکي ّستِ  گلَتاهیل تراًسپپتیذاز در ایي تیواراى ًرهال تَ
جام ضذ ًقص ترضحی کثذ یا اًسذاد خارج ای کِ  از هَرد دٍم اً

د.  .هَرد هطاّذُ ضذ گریپَز ًیس در ّر دٍآرترٍ کثذی هطَْد تَ
د ٍ ل ایي اختلال در ّر دٍ پا هَجَد تَ در هَرد دٍم  در تیوار اٍ

تٌْا در یک پا هطاّذُ ضذ. ػلاین کلیَی ًیس در ایي دٍ تیوار تا 
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در ٍاقغ یافتِ ثاتت در ّر  .درجات ٍ ضذت هختلف هطاّذُ ضذ
لر کلیَی ٍ پرتیوار  دٍ د اها در هَرد ٍجَد اسیذٍز تَتَ ادراری تَ

ل ایي یافتِ تا تصَیر د ٍاٍ در  ترداری ًرهال از کلیِ ّا ّوراُ تَ
ی هراجؼِ  د تطکلی کِ تیوار تا ًارسایی کلیَ هَرد دٍم ضذیذتر تَ

لر کرد کِ ػوذتا از ًَع پرُ رًال ّوراُ تا اتساع کیست یک تَتَ
زیس ٍ اختلال در اسیذی کردى ادرار  د کلیَی ٍ ًفرٍکلسیٌَ تَ

ًرسیذ اها در  7ادراری تِ کوتر از PH کِ ػلیرغن اسیذٍزیس 
ل در ٌّگام اسیذٍزیس   هی رسیذ. 5دراری تِ ا PHهَرد اٍ

در هٌغقِ ها پذیذُ ًادری است کِ  ARCسٌذرم  تغَر کلی
ی ضَد کِ ساتقِ فاهیلی ػوَها در ازدٍاج ّای فاهیلی هطاّذُ ه

ز،  هطاتِ ّن از ایي تیواری را ًوی دٌّذ گرچِ ػلاین آرترٍگریپَ
ی در ایي تیواراى یافتِ ّای ثاتت است اها ضذت  زردی ٍ کلیَ

هطکل اصلی ایي تیواراى کن آتی  .ایي یافتِ ّا کاهلا هتغیر است
ی ًاضی از رادراًاضی از پر ى ریَ ی ًقص رضذ ٍ آسپیراسیَ
 تاضذ.  پرًَضی هی

 
 گیسیوتیجٍ

هَرد در  2پذیذُ ًادری است اها ترٍز  ARCگرچِ سٌذرم 
سال ًطاى هی دّذ کِ تیواریاتی ایي تیواراى کِ ًاضی از  4عی 

ذ تِ افسایص تؼذاد  اًَ اضراف تِ ػلاین ایي سٌذرم است هی ت
هَارد تطخیصی ٍ ترخَرد تا ایي تیواراى کوک کٌذ کِ ػوَها 

ط تِ اختلالات کلی ی ٍ در ًْایت پَستی  ،کثذی ،َیهرتَ استخَاً
 .ایي تیواراى هی تاضذ
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