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   ماژوري مبتلا به بتا تالاسممارانيبدر  يويلهاي ك  لولهعملكردآسيب 
  

  *(M.D) يمژگان مظاهر
  دانشگاه علوم پزشكي سمنان، دانشكده پزشكي، گروه كودكان

  
  ده يچك

 شي و افـزا   يآنم كه ناشي از     شود ي م اني مختلف مبتلا  اندام هاي    در   يادي ماژور باعث عوارض ز     يتالاسم: سابقه و هدف  
لولـه هـاي    عملكـرد   بررسـي   اين مطالعه    هدف    .است مكرر خون    يها  قي تزر اين اندام ها به علت       آهن و رسوب آن در       بار

  NAG (N- Acetyl-β D -Glucosaminidase) گيـري   مـاژور از طريـق انـدازه   ي بتا تالاسمه مبتلا بماراني بكليوي در
  . است

مـورد   كودك سالم كه از نظر سن و جنس جور بودنـد             22 و   منان   ماژور شهرستان س   ي تالاسم ماري ب 39: ها مواد و روش  
غلظـت آنـزيم ادراري     . نمونه هاي خوني و ادراري براي اندازه گيري ماركرهاي بيوشيمايي گرفته شـد            . مطالعه قرار گرفتند  

NAGيري  شدو نسبت اداري اين آنزيم به كراتينين اندازه گ) به عنوان شاخص عملكرد لوله هاي كليوي ( ي ادرار  .  
 ـ). p >001/0(گروه كنترل بـود     بيشتر از گروه     يدار يطور معن   بهسمي   در گروه تالا   NAG نيانگيم: ها يافته  ـ م نيب  زاني

NAG  نيبولي .  مشاهده نشديدار يارتباط معني  تالاسمماراني سالانه بيافتي حجم خون در   زاني خون و م   نيتي فر زاني با م 
 نهايتا تفـاوت    ).r= 314/0 و  p= 014/0( مشاهده شد    ثبت م يبستگ   و هم  دار ياط معن  ارتب يماري و طول مدت ب    NAG زانيم

  . دو گروه مشاهده نشد GFR معني داري بين 
 كـه   مختل مي شـود    ماژور   ي با تالاسم  ماراني ب لوله هاي كليوي در     نتايج اين تحقيق نشان داد كه عملكرد         :گيري نتيجه

همچنين يك رابط مستقيمي بين افزايش اين آنزيم و مدت بيمـاري  . شودمشخص مي NAG توسط افزايش غلظت ادراري
، افـزايش اداري    )مثـل اوره و كـراتينين     (  و ساير ماركرهاي بيوشـيمايي       GFRبنابراين، عليرغم طبيعي بودن     . وجود دارد 

مـورد توجـه قـرار      ژور  ما بايد به عنوان يك ماركر اوليه آسيب لوله هاي كليوي در بيماران مبتلا به تالاسمي                 NAGغلظت  
  . گيرد
  

  N -Acetyl-β D- Glucosaminidase آنزيم،  ،كليوي  عملكرد  ماژور، يبتا تالاسم: هاي كليدي واژه
  

  مقدمه
  هـاي  يخون  ترين اختلال ژنتيكي در بين  كم         شايع  يتالاسم

 نوع از   كي]. 1 [باشد  متفاوت مي  يها   با شدت  ي ارث پوكروميها
 ـ گـوت ي نـوع هموز   ،ي تالاسم يماريب  ـ ي كـول  يخـون    كـم  اي  اي

 ي ماهـه دوم زنـدگ     6 كـه معمـولاً در     باشـد  يم ماژور   يتالاسم
 ظـاهر  رونـده   شي و پ  دي شد كيتي همول يخون   كم كيصورت    به
 ـ ضرور مـاران ي ب ني منظم خون در ا    قي و تزر  شود يم ]. 1 [ستي
 ـ در مبتلا  يادي باعث عوارض ز   يماري ب نيا  ـ اني  كـه   شـود  ي م

 ي دسته مربوط به آنم ـ    كي ماراني ب ني شده در ا   جاديعوارض ا 
 بار آهن و رسوب آهن در       شي به علت افزا   گرياست و دسته د   

 ـ   يها  قي از تزر  ي مختلف ناش  يها  ارگان . باشـد  ي مكرر خون م
 ييبدن قابل شناسـا     مختلف يها   شده در ارگان   جاديعوارض ا 

 تنفس، قلـب و عـروق و        ،ياريلياست كه شامل دستگاه هپاتوب    
  بر تواند ي م ي تالاسم يماري در ب  ياديعوامل ز . باشد ي م يادرار
 مربـوط   يسر  كي عوامل   ني بگذارد ا  ري تأث هي كل عملكرد   يرو

 جـاد ي مـسائل ا   علت   ه ب گري د ي  و دسته  ماريي خود ب  تيبه ماه 
 ي بار آهن ناش ـ   شي كه شامل افزا   باشد يدنبال درمان م    شده به 
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