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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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م و شـكايات در نيمـه دوم سـال اول عمـر        ي ـبيماري است، علا  
. شود و مربوط به نقص عملكرد توبول پروگزيمال استديده مي

 در نتيجه بيماران دچار افزايش دفع ادرار، تهوع، استفراغ، تـب          
دفـع  در ايـن بيمـاران      . شـوند دادن آب و نمك مـي      از دست    و

ادراري فسفر، اسيدوز متابوليك، اختلال رشـد و ريكتـز شـايع            
شيرخواران معمولاً داراي موي بلوند بوده و بتدريج ساير         . است

 اختلال بينايي وهيپوتيروئيـدي بـروز       ،علايم مانند ارگانومگالي  
 عملكـرد نتهايي  اغلب تا پايان دهه اول عمر، نارسايي ا       . كندمي

اگرچه با پيونـد     .رسدكليه و نياز به دياليز يا پيوند كليه فرا مي         
شود، ولـي اخـتلال     كليه، مشكلات كليوي اين بيماران حل مي      

  .ماندها باقي ميدر ساير ارگان
و است تر در شكل نوجواني يا بينابيني، علائم خفيف و تأخيري        

ايـن حالـت، نارسـائي      در  . كندبروز مي  سالگي   8معمولاً حدود   
در انـواع   . افتد كليه در دهه دوم عمر اتفاق مي       عملكردانتهايي  
خوش خيم، بيمـاران معمـولاً بـدون علامـت بـوده و              بالغين يا 

در اين بيماران فقط    . ممكن است فقط از فتوفوبي شاكي باشند      
رسوب كريستال سيستين در قرنيه ديـده شـده و فاقـد سـاير              

  .م هستنديعلا
ها يـا   گيري سيستين در فيبروبلاست   ماري با اندازه  تشخيص بي 

در انـواع شـيرخوارگي     آن  ها است كه بيشترين ميزان      لكوسيت
. ديدن كدورت سوزني قرنيه نيز تشخيصي است      . شودديده مي 

گيري توان در سه ماهه اول جنيني، با اندازه   قبل از تولد نيز مي    
نيوتيك يـا  هاي كشت شده از مايع آم  سيستين در فيبروبلاست  

درمان در سـه بخـش      . پرزهاي جفتي، بيماري را تشخيص داد     
تجويز سيستامين و در صـورت بـروز نارسـايي كليـه،            ،  علامتي

درمان علامتي شامل كنترل    . گيردصورت مي انجام پيوند كليه    
 و در   Dآب و الكتروليت، تجويز قليا، فسفر، كلـسيم و ويتـامين          

سيستامين .  رشد است  هورمون صورت لزوم هورمون تيروئيد و    
توانـد وارد سـلول و ليـزوزوم شـده و بـا               دارويي است كـه مـي     

مجموعه . كند  سيستين واكنش كرده وآنرا تبديل به سيستئين        
.  سيستامين قادر به خـروج از سـلول خواهـد شـد            -سيستئين

آگهـي بهتـر در بيمـاران       تجويز هر چه زودتر دارو باعث پـيش       
تـوان بـراي جلـوگيري از         ياي دارو م ـ    از شـكل قطـره    . شود  مي

ي كليه، انجام   ي درصورت بروز نارسا   .كدورت قرنيه استفاده كرد   
 گرچه رسـوب    .پيوند كليه با شانس موفقيت بالايي همراه است       

دهـد، ولـي معمـولا بـا        سيستين در كليه پيوندي هـم رخ مـي        
در دو نـوع ايـن بيمـاري،        . باشـد مشكلات خاصي همـراه نمـي     

 پروگزيمال كليـه وجـود دارد و دفـع          اختلال در عملكرد توبول   
كربنات و گلوكز رخ ادراري موادي مثل اسيد آمينه، فسفات، بي

بيماران ). 1(شوند  دهد و اين بيماران دچار اختلال رشد مي       مي

هـاي  بـه درمـان   شـوند و    مـي نارسـايي كليـه     دچـار   در نهايت   
     جــايگزيني نارســايي كليــه شــامل ديــاليز و پيونــد نيــاز پيــدا 

  .كنندمي
 نـه   ،توجه به اينكه بيماري كه تحت درمان باهمودياليز است         با

تواند زندگي فعال داشته باشد بلكه هـر سـال هزينـه            تنها نمي 
زيادي جهت زنده ماندن وي بايد پرداخت شود و بدليل دو يـا             
سه بـار هموديـاليز در هفتـه و عـوارض ناشـي از آن و ضـعف                  

 بنـابراين   . كار نيستند  عمومي بدن، اين بيماران معمولاً قادر به      
درمان ارجح ، پيوند كليه است، چرا كه وقتي بيمار تحت عمل            
پيوند كليه موفقيت آميز قـرار گيـرد، نـه تنهـا سـالانه هزينـه                

توانـد زنـدگي    زيادي را صرف همودياليز نخواهد كرد، بلكه مي       
  .فعالي داشته باشد

اير پيوند كليه در بيماران مبتلا به سيستينوزيس نسبت بـه س ـ          
اگرچـه  . اي داشته اسـت   هاي كليوي نتايج قابل مقايسه    بيماري

ممكن است سيستين در بافت بينابيني كليه تجمع پيدا كنـد،           
 با اين حال ممكن اسـت       .دهدولي معمولاً عود بيماري رخ نمي     

بيماران پس از پيوند دچار عـوارض خـارج كليـوي شـوند كـه               
، دهميوپــاتي ديــستال و ضــعف عــضلاني پيـــشرون    شــامل  

نابينـايي  ،  بلـع دشـوار   ،  هايپوگناديسم اوليـه در جـنس مـذكر       
اخـتلال در   ،  اختلال عملكرد ريـوي   ،  ديابت مليتوس ،  ايشبكيه

اخـتلال   و   كلـسيفيكاسيون مغـزي   ،  ترشح اگزوكرين پـانكراس   
  .)1-3( است عملكرد سيستم عصبي مركزي

آميز پيونـد كليـه، اخـتلال       متاسفانه حتي بعد از انجام موفقيت     
هاي بيمار د و يكي از نگرانيردر بيماران همچنان وجود دارشد 

اسـتفاده از هورمـون رشـد حاصـل از          . باشـد اش مـي  و خانواده 
اند  در كودكاني كه پيوند كليه دريافت كرده       (rhGH)نوتركيبي  

 .شودباعث بهبود رشد مي
بر اساس اطلاعات ما تاكنون در ايران مطالعه جامعي در مـورد            

يه در بيماران مبتلا بـه سيـستينوزيس صـورت          انجام پيوند كل  
نگرفته، لذا جهت شناخت بهتر نتايج و عوارض پيوند كليـه در            
اين افراد به بررسي كودكان مبتلا به ايـن بيمـاري كـه پيونـد               

  . اند، پرداختيمكليه دريافت كرده
  

  مواد و روشها
كليه بيماران مبتلا به سيستينوزيس كه دچـار نارسـايي كليـه            

تحت عمـل   در مركز لبافي نژاد      1385 تا   1375از سال   شده و   
ميـانگين دورة   . شـدند ، بررسـي    بودنـد    هپيوند كليه قرار گرفت   
تـشخيص  با وجودي كه    .  ماه بود  43±1/1پيگيري اين بيماران    

گيري سيستين در    با اندازه   و قطعي اين بيماري بطور كلاسيك    
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بـدليل عـدم    شود، ليكن   ها انجام مي    ها يا لكوسيت  فيبروبلاست
انجام اين آزمايش در كشورما، تـشخيص بـا تـابلوي كلينيكـي             

 .  هاي سيستين در قرينه انجام شدبيماري و مشاهده كريستال
 هاي لازم جهت بررسـي بيمـاران قبـل از         قبل از عمل پيگيري   
 جهت بررسي   DPTAبعد از پيوند اسكن     . پيوند كليه انجام شد   

در پيگيريهاي بعدي جهت    كاركرد كليه پيوندي انجام گرفت و       
فرمول شمارش خون، بيوشيمي،    شامل  بيماران آزمايشات لازم    

  . گيري سطح سيكلوسپورين انجام گرفتآزمايش ادرار، اندازه
 ،نينتب و بالا رفتن كراتي    نظير  در صورت بروز علايم رد پيوند       

 بررسـي وجود رد پيوند با اسكن و سونوگرافي از كليه پيونـدي            
  .شدمي

نين، هموگلوبين، وزن و قد بيماران قبل و بعـد از            كراتي ميزان
 انجام   و هاي ديگر كليوي، وجود ريفلاكس    پيوند، وجود بيماري  

همچنين عـوارض    .دياليز قبل از پيوند مورد بررسي قرار گرفت       
پس از پيوند، ابتلا به عفونت ادراري و سـاير تظـاهرات بـاليني              

ار خـون، فتوفـوبي و      كاري تيروئيد، افـزايش فـش     ديگر مثل كم  
  .شدعوارض ديگر نيز بررسي 

ــاي      ــا داروه ــان ب ــت درم ــد تح ــس از پيون ــاران پ ــام بيم تم
گانـه شـامل سيكلوسـپورين، پردنيزولـون و          ايمونوساپرسيو سه 

Mycophenolate mofetil  (Cellcept) در صورت . قرار گرفتند
بروز علايم عفونت يا رد پيوند، بيماران بستري و تحت درمـان            

  .گرفتندميار قر
  

  هايافته
در بـستري    پيونـــد كليـــه انجـام شـده در كودكـان           305از  

 9/4( بيمار 15، 22/8/85 تا  25/8/75مركز لبافي نژاد از تاريخ      
دختـر  نفـر آنهـا      8 كـه    مبتلا به سيستينوزيس بودنـد    ) درصد

 40( بيمـار  6 .بودند)  درصد 6/46(پسر  نفر   7و  )  درصد 3/53(
 محـدوده ( سال   8ميانگين سني آنها    . ن بودند تهرااهل  ) درصد

 وزن آنهـا قبـل از       ) انحـراف معيـار    ± (ميـانگين و  )  سال 13-2
ــد ــوگرم  8/17±7/5 پيون ــدوده (كيل ــوگرم5/7-27مح و )  كيل

ــد  ـــد از پيون ــوگرم  03/31±6/12بعــ ــدوده (كيل  19-60مح
 فقط در يك بيمار دهنده پيوند مادر بيمار بود و           .بود) كيلوگرم

 بيمــار نيـز  2. يماران از غريبه پيوند دريافت كرده بودند      بقيه ب 
ميانگين دوره .  قـــرار گرفتنــدnative nephrectomyتحــت 

  .  ماه بود43 ± 1/1پيگيري بيماران 
ــل     ــل از عم ــاران قب ــراتينين بيم ـــن ك     44/5±58/2ميانگيـ

گـرم در   ميلـي  6/1-2/12محـدوده   ( ليتـر گـرم در دسـي    ميلي
 ليتـر گرم در دسـي ميلي 86/0 ±03/1بعد از عمل   و  ) ليتردسي

 ميـانگين هموگلـوبين     .بـود ) ليتـر گرم در دسي  ميلي ./6/4-4(
 محـدوده   ( ليترگرم در دسي   22/8±01/1 بيماران قبل از عمل   

گرم  84/12±78/1و بعد از عمل     ) ليتر گرم در دسي   2/10-4/6
   . بود) ليتر گرم در دسي7/9-3/15محدوده ( ليتردر دسي

هاي ديگر كليوي شامل    مبتلا به بيماري  )  درصد 6/26( بيمار   4
ــك،   ــندرم نفروتيـ ــكلروزيس وPUVسـ ــه ،  گلومرواسـ         كليـ

قبل )  درصد 20( بودند و در سه بيمار       )PCKD( سيستيكپلي
قبـل از   )  درصـد  40( بيمـار    6. از پيوند ريفلاكس وجود داشت    

و يك نفر    نفر آنها تحت همودياليز      5شدند كه   پيوند دياليز مي  
  .قرار داشت CAPD)( تحت دياليز  صفاقي مزمن سرپايي

داروهاي سركوبگر سيستم ايمني كه در همه بيماران اسـتفاده          
  (Cellcept)   و Aمي شد شامل پردنيزولون، سيكلوسـپورين  

Mycophenolate  mofetil    قبـل از    بيمـار 4بـود و همچنـين
  .سپت مدتي آزاتيوپرين دريافت كرده بودندسل
 رخ داد كه بيماران acute rejection)  درصد3/33( بيمار 5در 

 ادراري، لكوسـيتوز، افـزايش ميـزان        دهبـرون دچار تب، كاهش    
 روز استروئيد بـا     5 بطور متوسط    ونين سرم شدند    اوره و كراتي  

ــد   ــت كردن ــالا درياف ــار 13 .دوز ب ــد86( بيم ــر )  درص از نظ
 40(رشـان  نف 6كـه   مثبـت بودنـد  ) CMV (سيتومگالوويروس

 دچار علايمي مثل تب،     و بودند CMVبيماري  به  مبتلا  ) درصد
-ضعف و بي حالي، تهوع و استفراغ و ادم شدند و كـه بـا گـان                

 3/33( نفر از بيماران     5 . هفته درمان شدند   2سيكلووير بمدت   
پس از عمل دچار عفونت ادراري شـدند كـه در كـشت           ) درصد

 .افيلوكوك رشد كرده بود و در يك مورد استE. coliادرار آنها 
 3 مورد ، فتوفوبي در      5 مورد، هيپوتيروئيدي در     3پنوموني در   

 مـورد از  1 مـورد و سـنگ مثانـه در    3مورد، افزايش فـشار در     
. مــشاهده شــدعــوارض خــارج كليــوي بودندكــه در بيمــاران  
  .همچنين همه بيماران دچار اختلال رشد بودند

گـرم در   ميلي 51/1 ± 45/1ميانگين آخرين كراتينين بيماران     
و ميانگين ) ليترگرم در دسي ميلي5/0-6/6محدوده ( ليتردسي

ليتـر در دقيقـه بـازاي       ميلي 18/54 ± 2/31 آنها   GFRآخرين  
ليتـر در    ميلـي  5/9-119محـدوده   (متر مربع سطح بدن     73/1

يكـي از بيمـاران     . بـود ) متر مربع سطح بدن   73/1دقيقه بازاي   
ر ترومبوز داخل عروقي شد و كليـه        يك هفته پس از عمل دچا     

گرفتگـي   پيوندي خارج گرديد و بيمار ديگري حين عمل دچار    
 graft(  نارسـايي كليـه پيونـدي     شد و)kink of vessel( رگ

loss(  طـي  باتوجه به زنده بـودن تمـامي بيمـاران در           . پيدا كرد
سـاله  4ميـزان بقـاء   و    درصـد  100، ميزان بقاء بيماران     مطالعه
  .بود  درصد7/86پيوند، 
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  بحث
بيماري سيستينوزيس يك بيماري ارثي متـابوليكي اسـت كـه           
باعـث اخـتلال رشــد و در نهايـت نارســايي كليـه در كودكــان     

تفـاوت معنـي داري در ميـزان ابـتلاي          در اين مطالعه    . ميشود
 پسر بـه دختـر       نسبت ابتلاي   و دختران و پسران مشاهده نشد    

  .يك بود
در مركـز   كودكـان بـستري     ه در    پيوند كليه انجام شـد     305از  

مبتلا به سيستينوزيس بودند    )  درصد 9/4( مورد   15نژاد،  لبافي
- در صدي سيستينوزيس مـي     5كه نشان دهنده شيوع حدود      

اي كه توسط دكتر مدني و همكارانش در سال         مطالعهدر   .باشد
 تعداد زيادي از بيمـاراني كـه دچـار          ، در ايران انجام شد    2001

يه شده بودند، مبتلا به سيستينوزيس بودنـد        نارسايي مزمن كل  
  . تواند بدليل شيوع ازدواج هاي فاميلي در ايران باشدميكه 

ــين ســالاي كــه در مطالعــه ــا 1969هــاي ب توســط  1986 ت
Almond PS  و همكــارانش در Minnesota  پيونــد در مــورد

كليه در بيماران مبتلا بـه سيـستينوزيس شـيرخوارگي انجـام            
 پـسر و    6( كودك مبتلا به سيستينوزيس شـيرخوارگي        7،  شد

 3( پيوند 11 اين بيماران .تحت بررسي قرار گرفتند) يك دختر
دريافـت كـرده    ) Living-Related پيونـد  8پيونـد از جـسد و   

 1/9ميـانگين   ( سـال    6-12بين  سن هنگام انجام پيوند     . بودند
 16-22 بين( سال   17 نفر آنها در ميانگين سني       4  و بود) سال

ميــانگين دوره . پيونــد دوم را دريافــت كــرده بودنــد) ســالگي
سه كـودك قبـل از پيونـد        .  ماه بود  138±47پيگيري بيماران   

  . )4 (تحت درمان با سيستامين قرار گرفته بودند
 مـورد،   3عوارض خارج كليوي قبل از پيوند شامل فتوفوبي در          

 1د در    مـورد، كـم كـاري تيروئي ـ       7اي در   كــريستــال قرنيـه  
 ميـزان  . بـود  مـورد 7 مورد و كوتاهي قـد در   6مورد، ريكتز در    

 نفـر از  2 .تفـاوتي نداشـت  شـاهد  بقاء پيوند و بيمـار بـا گـروه     
 سال كليه پيوندي با كاركرد مناسب داشـتند و          5-14بيماران،  

سپس بعلت سپـسيس پنوموكـوكي و نارسـايي تنفـسي فـوت             
  . )4 (كردند

 3ت كـرد شـامل فتوفـوبي در         عوارضي كه پس از پيوند پيشرف     
كـــاري   مـورد ، كـم     2اي در   هاي قرنيــــه  مورد، كـــريستال 

 مورد، فيبــروز ريــوي    1نوروپاتي در      مورد، پلي  4تيروئيـد در   
 1 الكتروانـسفالوپاتي غيرطبيعـي بـدون تـشنج در           ، مورد 1در  

 مـورد  2 ديابـت مليتـــوس در     و  مورد 1مورد، سنگ مثانه در     
همه بيماران پـس    . ار نيز پيوند قرنيه دريافت كرد     يك بيم . بود

هـاي سيـستين در      كريستال .از پيوند دچار اختلال رشد شدند     
كليه پيونـدي رسـوب كردنـد ولـي روي عملكـرد كليـه اثـري           

سن متوسـط نارسـايي كليـه در بيمـاران مـورد            . )4 (نداشتند
 و همكـاران  Almond PS در حـالي كـه   ، سال بود8مطالعه ما 

 اين  ).4(گزارش كردند    سال   1/9را  سط نارسايي كليه    سن متو 
تر بـه   است كه بيماران مورد بررسي ما سريع      آن  مقايسه بيانگر   

بنابراين لازم اسـت كـه    . كنندسمت نارسايي كليه پيشرفت مي    
بيماران مبتلا به سيستينوزيس ما، از نظر پيشگيري از نارسايي      

  .  قرار گيرنديتركليه تحت پيگيري دقيق
 و همكارانش Ehrich JH  توسط1991طالعه ديگري در سال م

 كــودك مبــتلا بــه 22در آلمــان بـــا عنــوان پيونـــد كليــه در 
 كودك  22در اين مطالعه     .سيستينوزيس نفروپاتيك انجام شد   

مبـتلا بـه سيـستينوزيس      )  سـاله  8-23 دختر   11 پسر و    11(
  پيوند دريافت كرده بودنـد     28 سال،   14نفروپاتيك كه در طي     

 ماه تا   5 نفر بين    17 نفر از آنها زنده بودند و        19 .شدندبررسي  
مقدار متوسط  .  سال كليه پيوندي باكاركرد مناسب داشتند      13

 بـود و    مـول در ليتـر    ميلي 135 نفر   17نين سرم در اين     كراتي
كودكـاني كـه مبـتلا بـه سيـستينوزيس           ميزان بقاي پيوند بـا    

 مـورد  و ديابـت       3يد در   كاري تيروئ كم. نبودند، تفاوتي نداشت  
 مـورد و    1 مورد، اختلال بينايي شـديد در        1مليتوس گذرا در    
 بيمـار افـزايش     16در   .شد مشاهده    مورد 11آتروفي مغزي در    

فشار خون بروز كـرد و درهمـه بيمـاران اخـتلال رشـد وجـود                
ــي  ــا   4داشــت ول ــان ب ــد تحــت درم ــد از پيون ــه بع ــري ك  نف

 بيمـار   5وبي داشـتند و      رشد خ  ، قرا رگرفتند  Aسيكلوسپورين  
اين افراد پس از پيوند،     .  سالگي به بلوغ كامل رسيدند     15بالاي  

در مدرسه كارآيي خوبي داشتند ولي مختصري دچار مشكلات         
لازم به ذكر است كه هيچ كدام از         . اجتماعي شده بودند   -رواني

بيماران تحت درمان با داروهاي كاهنده سيستين قرار نگرفتـه          
  .)5 (بودند

در  بخـوبي نتـايج پيونـد      نتايج پيوند ) 5،  4( اين دو مطالعه     در
 بيمار دچار رد پيوند و دو نفر 7 نفر از 4. بيماران ما نبوده است

 Graftدچـار  در حاليكـه در مطالعـه مـا دو نفـر     ،فوت نمودنـد 

failure   و مرگ ومير نيز نداشتيمشدند .  
 اسـتئوپني و شكـستگي در كودكـان       در مـورد    مطالعه ديگري   

 Zimakas PJمبتلا به سيستينوزيس پس از پيوند كليه توسط 
اي كـه در     پيوند كليه  63از  .  در كانادا انجام شد    2003در سال   

ــود   ــده ب ــام ش ــا انج ــز آنه ــه  11 ،مرك ــتلا ب ــت اب ــودك بعل  ك
 5( نفـر آنهـا      9. سيستينوزيس پيوند كليه دريافت كرده بودند     

ــسر و  ــر4پ ــراكم اســتخوان  )  دخت  (BMD)تحــت ســنجش ت
ميانگين فاصله زماني بين انجـام پيونـد تـا انجـام            . قرارگرفتند

BMD 39 ماه3-90بين ( ماه بود .(  
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بيمــار از نظــر ســنجش تــراكم  9 نفــر از7نكتــه جالــب آنكــه 
 بـار دچـار شكـستگي       8سـه بيمـار     . بودنـد طبيعـي   استخوان  

 همـه  .داشـتند طبيعـي   BMDاستخوان شدند كه دو نفر آنهـا    
ندي با كاركرد مناسب داشـتند و نـسبت         هاي پيو بيماران كليه 

   نتـايج ايـن مطالعـه نـشان        . بـود طبيعـي    فسفر آنها    بهكلسيم  
دهد كه بيماران مبتلا به سيستينوزيس پس از پيوند كليـه           مي

علايمـي   بيماران ما . )6 (شونددچار كاهش توده استخوني نمي    
 و از ايـن نظـر بررسـي         ند باشد نداشـت   BMDكه بيانگر نياز به     

 مـورد،   5 مورد، كم كـاري تيروئيــد در         3 پنـوموني در    .نشدند
   مـورد، سـنگ    3فـشار خــون در         مورد، افزايش  1فتوفوبـي در   

 مورد از عوارضي بودند كه در بيماران مورد مطالعـه           1مثانه در   
  .مشاهده نشدما يافت شد، ولي شكستگي استخوان 

ــه ــريدر مطالعـ ــارانشGahl WA  ديگـ ــوارض  و همكـ  عـ
 13-27 بيمار   15را در   فروپاتيك پس از پيوند     سيستينوزيس ن 

 نفر از 2. كردندساله مبتلا به سيستينوزيس نفروپاتيك بررسي       
 نفـر كليـه پيونـدي بـا         13آنها در مرحله نارسايي كليه بوده و        

 نفر دچار اخـتلال بينـايي و رسـوب          5. كاركرد مناسب داشتند  
همـه بيمـاران    . كريستال روي سطح عدسي چشم شده بودنـد       

همـراه بـا كـاهش سـن اسـتخواني و بلـوغ              دچار اختلال رشد  
فقـط يـك    .بود طبيعي عملكرد كبدي آنها  . ديررس شده بودند  

 نفـر درجـاتي از      11 در حاليكـه     ،بيمار اختلال عـصبي داشـت     
بعد  .)7 (هاي راديولوژي نشان دادندآتروفي مغزي را در بررسي   

يس ممكـن   از انجام پيوند كليه در افراد مبـتلا بـه سيـستينوز           
است عوارض خارج كليوي بعلت رسوب سيـستين در بافتهـاي           

  . بدن، تظاهر پيدا كند
Langlois RP اي پيونـد  مقالـه در  1981 و همكارانش در سال

.  ارائه دادند  راكليه در كودكان اورميك مبتلا به سيستينوزيس        
 ساله كه بـه علـت ابـتلا بـه           8-5/12 كودك   10دراين مطالعه   

خوارگي دچار علايم اورمـي شـده بودنـد و          سيستينوزيس شير 
 نفر 6 .تحت پيوند كليه از جسد قرار گرفته بودند بررسي شدند       

 3 ماه پس از پيوند وضـعيت خـوبي داشـتند و             6-22آنها طي   
نفر آنها به انجام پيوند دوم نياز پيدا كردند و بدليل اورمي و يا              

 رد  يـك نفـر بـدليل      .انسفاليت ويروسي فولمينانت فوت كردند    
حاد اولين پيوند خود را از دست داد و تحـت هموديـاليز          پيوند

در بقيه بيماران عارضه سيستميك ديگري مشاهده . قرار گرفت
دهد كه در كودكان اورميك مبتلا بـه        نتايج نشان مي  . )8 (نشد

  .است پيوند كليه ،سيستينوزيس شيرخوارگي درمان انتخابي
 كليــه از جــسد در پيونــدبــر روي اي  مطالعــه1977در ســال 

 و Malekzadeh MHكودكان مبتلا به سيـستينوزيس توسـط   

 كودكي كـه در مرحلـه       5در اين مطالعه    . همكارانش انجام شد  
در .  پيوند از جسد دريافت كردند     7 ،نهايي نارسايي كليه بودند   

 ماه كاركرد مناسب داشت     8-55چهار نفر از آنها كليه پيوندي       
س از پيونـد، دو پيونـد خـود را از            ماه پ ـ  17-22و يكي از آنها     

در اين بيماران عود سندرم فانكوني روي نـداد ولـي         . دست داد 
دو نفر از بيماران دچار اختلال عملكرد كليه شدند كه در يكي            
همراه با رد پيوند مزمن بود و در ديگـري علت مشخصي براي             

ــشـد ـــدا ن ــستال. آن پي ــوم و  كري ــستين در مزانژي ـــاي سي   ه
ايـن   .ي بينابيني كليه پيوندي رسـوب كـرده بودنـد         هــابافـت

آميـز، اخـتلال    كه انجام پيوند كليه موفقيـت     داد  مطالعه نشان   
كنـد و بعـد از      متابوليكي اوليه در سيستينوزيس را اصلاح نمي      

ات بـاليني خـارج كليـوي مثـل         رپيوند نيز ممكن اسـت تظـاه      
  . )9 (كاري تيروئيد وجود داشته باشدفتوفوبي و كم

  كـودك ايرانـي    166 ،  2001 در سال    شر مدني و همكاران   دكت
را در بـين    )  دختر 71 پسر و    95(نارسايي مزمن كليه     مبتلا به 

ميانگين سـن شـروع      .كردند بررسي   1999 تا   1991 هايسال
 9/7±5/4بيمـاران مـورد مطالعـه        )CRF(نارسايي مزمن كليه    

يكي هاي اورولـوژ   مالفورماسيون CRFشايعترين علت    .سال بود 
. و دومين علت شايع نفروپاتي ارثـي بـود        )  مورد 78(مادرزادي  
هـاي گلـومرولي باعـث       كودكـان، بيمـاري     درصـد  10فقط در   

تعـداد زيـادي از بيمـاران مبـتلا بـه           . نارسايي كليه شده بودند   
توانـد  سيستينوزيس و هايپراگزالوري بودند كه اين افزايش مي       

 بيمـار بـه   86. ن باشدبه علت شيوع ازدواج هاي فاميلي در ايرا  
هاي جايگزيني ناسايي كليه نياز پيدا كردند و بيشتر آنها      درمان

  . )10 (تحت همودياليز قرار گرفتند
اختلال رشد در همه بيماران ما وجود داشـت و ايـن يافتـه بـا                

  ).7، 5(مطابقت دارد مطالعات ساير نتايج 
 دهد كه اگـر چـه رسـوب       در كل مطالعات انجام شده نشان مي      

هاي مختلف در كليه پيونـدي نيـز رخ         سيستين علاوه بر ارگان   
دهد ولي معمولاً اثري روي كـاركرد كليـه نـدارد و مـشكل              مي

تواننـد زنـدگي فعـال و    كند و اين افراد ميخاصي را ايجاد نمي   
  .موثري داشته باشند

و  درصـد    100د كه ميزان بقاء در بيماران       امطالعه نشان د  اين  
     اسـت و بـه نظـر         درصـد  7/86ه در پيونـد      سـال  4ميزان بقـاء    

ــي ــه     م ــتلا ب ــاران مب ــه در بيم ــد كلي ــام پيون ــه انج ــد ك رس
 اين بيمـاران اگـر      .به همراه دارد  سيستينوزيس، نتايج مطلوبي    

چه كوتاه قد هستند ولي كليه پيونـدي آنهـا عملكـرد مـوثري              
بنابراين درمان انتخابي جايگزيني كليه در كودكان مبتلا        . دارد

  .باشدنوزيس، پيوند كليه ميبه سيستي
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