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  چكيده
روپاتي، رتينيت پيگمانتر و اكروديسپلازي بصورت مخروطي شكل  نادري است شامل نفينزر بيماري ارثينومايا سالديسندرم کنورنال 
  .پردازد ي ميمارين بيرد از اوک مي ين مقاله به معرفيا .كه در دوران كودكي مشخص مي شود است بودن اپي فيزها

ن كودكان مفيد بستري تورم پلكها در بخش كليه بيمارستا  تكرر و تغيير رنگ ادرار و، بعلت سوزشي ا ساله۸دختر بچه :  مورديمعرف
تورم چشمها بتدريج پيشرفت نموده، ورم ژنراليزه بدن . پيك داشتوو هماچوري ميكروسك ويدر آزمايش ادرار پروتئينوري ماس .شد

معاينه چشم دژنراسيون مختصر . در معاينه ناهنجاري انگشتان دستها و پاها بصورت كج شدن به داخل جلب نظر مي كرد. ايجاد شد
 و بدين ترتيب فيبروز بينابيني، ضخامت غشاء پايه گلومرول ديده شد بيوپسي كليه آتروفي منتشر توبولها،در .  مشخص نمودشبكيه را

تشخيص سندرم كونورنال كه شامل مخروطي شكل بودن استخوانهاي متاكارپ و متاتارس، رتينيت پيگمانتر و نفروپاتي است براي 
   .بيمار مسجل شد
  .رنزم كنورنال، كودكان، ديسپلازي متعدد استخواني، رتينيت پيگمانتر، سالدينو مايسندر :واژگان كليدي

  

  ١مقدمه
ــال ــندرم كنورنـ ــالدينو  (Conorenal)  سـ ــندرم سـ ــا سـ يـ

 مــيلادي ۱۹۷۰  ابتـدا در سـال    (Saldino-Mainzer)مـاينزر 
همكارانش شرح داده شد و تا سال   و (Mainzer)توسط ماينزر

.  )۱( بـود ز آن در دنيا گزارش شـده         مورد ا  ۱۵ ميلادي   ۱۹۹۴
بيماري نادري است كه بصورت اتوزومال مغلوب به        ن سندرم   يا

ــاتي،   ــت از نفروپ ــه اي اس ــد و مجموع ــي رس ــت  ارث م رتيني
  پيگمــانتر و اكروديســپلازي بصــورت مخروطــي شــكل بــودن  

  علائــم بيمــاري در دوران كــودكي مشــخص    . اپــي فيزهــا 
ــوفتيزيس نفروپــاتي اكثــرا شــامل تظــ .مــي شــود اهرات نفرون

(Nephronophthisis)          است كه شامل پلي ديپسـي و كـاهش 
  قدرت تغليظ ادرار است و سر انجـام بـه نارسـائي كليـه منجـر       

استخوان مياني  . خون استيفشارپرمي شود و گاهي همراه با   

                                                 
  مصطفی شریفیان، دکتر لوژینفروبخش ، مفیدتهران، بیمارستان : آدرس نویسنده مسئول

)email: msharif@sbmu.ac.ir  (  
  27/3/1383: تاریخ دریافت مقاله
  23/12/1383 :تاریخ پذیرش مقاله

انگشتان دستها و پاها كوتاه و اپي فيزها مخروطي شكل و كله            
ــت  ــدي اس ــت پيگمــانتر  .قن ــي از بيمــاري   رتيني ــه جزئ  ك

نيز تشكيل مي دهد در اكثر بيماران گـزارش   زيس راينفرونوفت
موارد اين  % ۲۵آتاكسي مخچه اي در      . وجود داشته است   ،شده

 خالهاي پيگمانته خط وسط و فيبروز كبدي .سندرم وجود دارد
  .نيز در  موارد كمتري گزارش شده است

  روطـي بـودن    از تظاهرات راديولوژيـك بيمـاري عـلاوه بـر مخ          
 تخت بـودن اپـي فيـز    ،middle phalangeاپي فيزها و كوتاهي

 پهن بودن گـردن فمـور و نـامنظمي و نـواحي             ،استخوان فمور 
  .اسكلروز در ناحيه متافيز را مي توان نام برد

 ممكن اسـت كـاهش قـدرت تغلـيظ          (IVP)اوروگرافي وريدي   
  ادرار را بصورت كاهش غلظـت مـاده حاجـب و كـاهش انـدازه         

سـاير  .  نشان دهـد   ،يزيس است تليه ها را كه از علائم نفرونوف      ك
تظاهرات راديولوژيك كه با شيوع كمتر در ايـن سـندرم ديـده     

هيپـوپلازي بالهـاي اسـتخوان ايليــاك،    : مـي شـود عبارتنـد از   
 پهـن  ،كوچك بودن اپي فيزهـاي پروكسـيمال اسـتخوان بـازو          
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گزارش یک مورد سندرم                                             مجله پژوهش در پزشکی                                                              / ٦٨
 نالکنور

 شدن دنده ها، چهار گوش شدن جسـم مهـره هـا و كوتـاهي    

Spinous process مي باشد .  
 و فيبـروز بينـابيني،    در بيوپسي كليه آتروفي منتشـر توبولهـا،      
  .ضخامت غشاء پايه گلومرول ديده مي شود

  
  تشخيص افتراقي

ــد  اپيفيزهــاي دوكــي شــكل اســتخوانهاي انگشــتان مــي  توان
نـوع  .  مادرزادي يا اكتسابي و در يك استخوان يا متعدد باشـد          

ولي علاوه بر . ست يك يافته طبيعي باشد     ا مادرزادي آن ممكن  
سندرم كنورنال در بيماريهـايي ماننـد آكنـدروپلازي، سـندرم           

 و، اكروديسپلاز يا Asphyxiating thoracic dysplasiaبكويت، 
ــا   ــتوزيس هـــ و  (Madelung deformity)اكروديسوســـ

  . ديسپلازيهاي متعدد استخوان نيز ديده شود
  رسـاني غيـر طبيعـي اسـتخوان     نوع اكتسابي آن كه همراه خون     

 در كـم خـوني داسـي شـكل، اسـتئوميليت و             ،اپي فيـز اسـت    
  .شود آسيبهاي ناشي از حرارت ديده مي

  
  معرفي بيمار

  ساله ايست كه بعلت سوزش و تكرر ادرار        ۸ ك دختر خانم     -م
تغييـر رنـگ ادرار و تـورم         ادرار بدبو،   ماه قبل از مراجعه،    دواز  

 بيمارستان كودكان مفيد بستري     چشمها در بخش كليه اطفال    
زايمان طبيعي داشـته و وزن      . وي فرزند اول خانواده است     .شد

 تاكنون عارضـه مهـم ديگـري را          گرم بوده است و    ۳۵۰۰تولد  
  .ندهست دو فرزند ديگر خانواده نيز سالم .نمود ذكر نمي

در معاينه ادم ژنراليزه بدن و انحراف انگشتان كوچـك دسـتها            
و ترشـحات چركـي پشـت حلـق      ) ۲ و ۱كل  ش ـ(وپاها بداخل   
  .نمود جلب نظر مي

گلبول قرمـز    ،۴+بررسيهاي اوليه در آزمايش ادرار پروتئين       در  
ــا ۱۸ ــك    ۲۰ ت ــالاي ميكروس ــائي ب ــت نم ــا درش ــدد ب  پو ع

(HPF)ــود۱۰۱۶ و وزن مخصــوص ادرار۱-۲،گلبــول ســفيد  . ب
ــوبين ،CBCدر  ،۵۸۰۰ و تعــداد لكوســيت خــون   ۱۲هموگل
۸۱=MCVبود۲۲۲۰۰۰ و پلاكت .  

 الكتروليتهـا و    ، كليه شامل اوره، كراتينين    يعملکردآزمايشات  
د يري و تـري گليس ـ ۲۶۹كلسـترول   .گازهاي خون طبيعي بـود  

 لبومين بترتيب آتوتال پروتئين و    ،  =۱۶۶ASOT.  بود  بالا ۲۸۲
 سـاعته  ۲۴بود و جمع آوري ادرار       ميلي گرم در صد        ۱/۳ و   ۵

 .)mg/24hr۲۰۰۰(شـان داد    پروتئينوري در حد نفروتيـك را ن      
 اسـكن . مشاوره چشم دژنراسيون خفيف رتين را  مطرح نمـود         

 آثارپيلونفريـت را در   (DMSA)دي مركاپتوسوكسينيك اسـيد     
در ميكروسـكپ نـوري   در بيوپسـي كليـه    . كليه نشان مـي داد    

 گلومرولها و ديلاتاسيون خفيف توبولهـا و     congestionمختصر  
  كانونهاي تجمع گلبولهاي قرمـز وكاسـت گرانـولر جلـب نظـر             

 در  IgG، در آزمايش ايمونوفلورسانس رسوب مختصر  كرد مي
  .وجود داشتناحيه مزانژيال 

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

دستهاي بيمار مبتلا به سندرم كنو رنال، به كج   -۱شکل 
  قت شودشدن انگشتان كوچك بداخل د

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

پاهاي بيمار مبتلا به سندرم كنو رنال، كج شدن   -٢شکل 
  انگشتان و كوتاهي متاتارسها

  
 اتساع و افزايش ماتريكس خـارج       مختصر الكتروني   ميكروسكپ

سلولي و ضخيم شدن غشاء پايه و رسوبات الكترون دنس را كه   
ه  هاي لامينا دنسا از هم جـدا شـد      spikeدر قسمتهايي توسط    

 effacement سلولهاي اپي تليـال ويسـرال        .داد بود، نشان مي  
داد، واكوئولاسـيون و ترانسفورماسـيون       زوائد پايي را نشان مي    

ــت    ــود داش ــز وج ــي ني ــان   .ميكروويل ــه ترجم ــن مجموع  اي
  . ا دو استيک ي stage با گلومرولونفريت مامبرانو
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•۱شماره   • ۲۹سال   ۶۹/ نوذر قجه وند، دکتر مصطفی شریفیان                                                                             دکتر ۸۴ بهار   

. دادزيلر دو طرفه را نشان مـي  گسينوزيت ما ،  راديوگرافي واترز 
 middle phalangeراديوگرافي دستها اپي فيز مخروطي شـكل 

در پاها نيز كوتاهي متاتـارس     . را در هر دو دست نشان مي داد       
  .و اپي فيزهاي كله قندي شكل جلب نظر مي كرد

  يوتيــك بســينوزيت و عفونــت ادراري بيمــار بــا مصــرف آنتــي 
ــد و  ــان ش ــف درم ــيع الطي ــا   وس ــك ب ــندرم نفروتي ــم س علائ

 ميلي گرم بازاء كيلوگرم وزن بدن در روز       ۲لون بميزان   پردنيزو
 ۶ نيم فروكش نموده و پروتئينوري در مـدت        ماه و  پس از يك  

 الكترونـي   پوميكروسـك از آنجـا كـه جـواب        . ماه بهبود يافـت   
بيوپسي كليه بيمار پـس از بهبـودي پروتئينـوري آمـاده شـد،         

  .درمان ديگري اضافه نشد

  
  بحث

 سـال قبـل از ايـن بيمـاري      ۱۰ه تـا   ك ـ بعد از پـانزده مـوردي     
 موارد چشمگيري از جمله وجود دو فرزند )۱( گزارش شده بود

  .گزارش شد )۲(مبتلا در يك خانواده 

علاوه بر دفورميتي هاي نسبتا خفيف استخواني اين بيماران از          
اوايل كودكي بعلـت وجـود نفروپـاتي كـه در اكثـر گزارشـات               

 مطرح شده اسـت،     (Nephronophitsis)يسزبصورت نفرونوفتي 
 ينوجـوان دچار پر ادراري و پرنوشي هستند و بتـدريج تـا اواخر          

 و  Bianchiبـرخلاف گزارشـات  . دچار نارسائي كليه مي شوند
Saldino ــان ــاهرات  )۳-۱۰( و ديگرمحقق ــود تظ ــرغم وج  علي

استخواني تيپيك و رتينيت پيگمانتر، نفروپاتي بيمار ما بصورت    
سندرم نفروتيك مامبرانو بود كه بـا       پروتئينوري و هماچوري و     

وجود پـروتئين  . (precipitate)عفونت سينوس بروز نموده بود     
ــه اي    ــه يافت ــت ادراري ك ــروز عفون ــراي ب ــه را ب در ادرار زمين

ــااكت ــودسـ ــود ،بي بـ ــراهم  نمـ ــا   . فـ ــوپ بـ ــكن ايزوتـ    اسـ
ــيد  ــينيك اس ــت  (DMSA)  دي مركاپتوسوكس ــرات  عفون  اث

  ر كليـه نشـان مـي داد كـه بـا             د تري ـنفلويادراري را بصورت پ   
آنتي بيوتيك وسيع الطيف تزريقي درمان شده علائـم مربوطـه       

  .شامل سوزش و تكرر ادرار و ادم بهبود يافت
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