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  چكيده
 نارسايي كليه به دياليز يا پيوند بر اثردر نهايت  بيماران در آنارثي متابوليكي است كه  بيماري سيستينوزيس بيماري :سابقه و هدف

 .باشدهدف تحقيق حاضر بررسي نتايج و عوارض پيوند كليه در بيماران مبتلا به سيستينوزيس مي. كنندنياز پيدا مي
ل ــ دچار نارسايي كليه شده و تحت عم1385 تا 1375 سال از سال 10در مدت كه مبتلا به سيستينوزيس  بيمار 15: بررسي روش
اي ــهروتمام بيماران پس از پيوند دا.  ماه بود43±1/1ميانگين دوره پيگيري . رار گرفته بودند، بررسي شدندــه قــد كليــپيون
بعد از .. دريافت كردند   Mycophenolate Mofetilون و ــــردنيزولـــن، پــوسپوريـــل سيكلـــه شامــگان هـــو ســرسيــونوساپــايم

هاي بعدي آزمايشات لازم شامل فرمول شمارش خون، بيوشيمي،  جهت بررسي كاركرد كليه پيوندي و در پيگيريDPTA اسكن ،پيوند
تاييد شده و يا وجود رد پيوند با اسكن رد ،  در صورت بروز علايم رد پيوند.جام گرفتگيري سطح سيكلوسپورين انآزمايش ادرار، اندازه

  . سونوگرافي از كليه پيوندي انجام شد
نـين بيمـاران قبـل از عمـل     ميـانگين كراتـي  . بـود   درصـد 7/86 ساله در پيوند 4 و ميزان بقاء     درصد 100ميزان بقاء بيماران    : هايافته

ليتر و  گرم در دسي   ميلي 51/1±45/1ميانگين آخرين كراتينين آنها     . ليتر بود گرم در دسي   ميلي 86/0±03/1  و بعد از عمل    58/2±44/5
تحـت ديـاليز    قبـل از پيونـد  )  درصـد 40 (بيمار 6. متر مربع سطح بدن بود    73/1ليتر در دقيقه بازاي      ميلي GFR 2/31±18/54آخرين  
 عفونـت  پس از پيونـد بـه  )  درصد33 (بيمار 51.  شدندAcute rejection)(  رد پيوندپس از پيوند دچار حمله)  درصد33( نفر 5. بودند

 Ganciclovirمبتلا شـدند كـه بـا        سيتومگالوويروس  بيماري  به  )  درصد 40( نفر   6به عفونت و    )  درصد 86( نفر   13.  مبتلا شدند  ادراري
 وقــي شــد و بيمــار ديگــري حــين عمــل دچــار  يكــي از بيمــاران پــس از عمــل دچــار ترومبــوز عر . بمــدت دو هفتــه درمــان شــدند

  . پيدا كرد)Graft loss(نارسايي كليه پيوندي  گرديد و  (Kink of vessel)گرفتگي رگ 
عنوان درمان انتخابي در بيماران مبتلا به هب انجام پيوند كليه در بيماران مبتلا به سيستينوزيس نتايج مطلوبي دارد و: گيرينتيجه

  .شود نارسايي كليه ميشوند، توصيه ميسيستينوزيس كه دچار
  سيستينوز، كودكان نارسايي كليه، پيوند كليه، :واژگان كليدي

  

  1مقدمه
بيماري ارثي متابوليك است كـه      نوعي  بيماري سيستينوزيس،   

 اين مـاده در     ،بدليل نقص در انتقال سيستين به خارج ليزوزوم       
                                                 

، دكتـر   عفـوني اطفـال   ، مركز تحقيقات    دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي    تهران،  : آدرس نويسنده مسئول  
  )email: mostafasharifian@yahoo.com (مصطفي شريفيان

  10/10/1386: تاريخ دريافت مقاله
  30/3/1387 :تاريخ پذيرش مقاله

عـث اخـتلال    هاي مختلف تجمع پيدا كرده و با      ها و ارگان  بافت
هاي توبـول پروكـسيمال و سـندرم        از جمله سلول   عملكرد آنها 
انتقال بيماري بصورت اتوزومال مغلـوب و ژن        . شودفانكوني مي 

 به سه شكل شيرخوارگي     يبيمار.  است 17آن روي كروموزوم    
ديـده  ) خـيم   خوش( و بالغين ) بينابيني(نوجواني   ،)نفروپاتيك(

علت سندرم فانكوني ثانويه در     ترين  اين بيماري، شايع  . شودمي
ترين و بدترين نوع    در نوع شيرخوارگي كه شايع    . كودكان است 
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