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Abstract 

Background and Aim: Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is a rare 

ANCA-associated vasculitis in children, typically involving the upper/lower 

respiratory tract and kidneys. Renal involvement often manifests as pauci-

immune crescentic glomerulonephritis, which may progress to chronic 

sclerosing lesions despite treatment. This report presents an unusual pediatric 

GPA case with simultaneous fibrocellular crescents, focal segmental 

glomerulosclerosis-like lesions, and organizing pneumonia, emphasizing the 

importance of histopathological subclassification. 
Case Presentation: A 10-year-old boy, a known case of GPA, presented with 

edema and proteinuria. Laboratory tests revealed normal serum creatinine 

(0.6 mg/dL), elevated BUN (20 mg/dL), and leukocytosis with left shift. 

Urinalysis showed proteinuria. Chest CT without contrast suggested 

organizing pneumonia. Kidney needle biopsy contained 10 glomeruli, two 

with global sclerosis, two with segmental sclerosis, and two with fibrocellular 

crescents. Mild mesangial expansion and 10%–15% interstitial fibrosis were 

noted. Immunofluorescence was completely negative (pauci-immune 

pattern). Electron microscopy revealed 40%–50% foot process effacement 

without immune deposits. A prior left elbow biopsy had shown severe 

leukocytoclastic vasculitis. Brain MRI revealed bilateral subcortical high 

T2/FLAIR parietal signals consistent with post-ictal changes; MRA was normal. 

ANCA serology was drawn; however, the titer was not retrievable. The patient 

was treated with pulse methylprednisolone, followed by oral prednisolone 

and rituximab according to KDIGO 2021 guidelines for ANCA-associated 

vasculitis with renal involvement. 
Conclusion: This case illustrates that even in pediatric GPA with apparently 

normal renal function, histopathological evaluation can reveal advanced 

chronic changes, such as fibrocellular crescents and segmental sclerosis. Such 

findings carry prognostic significance and may justify aggressive 

immunosuppression. The coexistence of organizing pneumonia further 

underscores the multisystem nature of the disease. Early biopsy and tailored 

therapy are critical to halt progression toward end-stage renal disease. 
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برونکوپنومون   کی کرسنت   ونیم یا  ـ یپائوس   تی گلومرولونفر با  همراه  اسکلروزان   یو 

 : گزارش موردت ی آنژی مبتلابه گرانولوماتوز همراه با پل  ةسالده پسر    کی در   افته ی سازمان

 * 2انی زاد ی راما نقش   ،  1ی س ی برهان مرادو 

 دانشگاه علوم پزشکی کردستان، سنندج، ایران   ،تحقیقات بالینی، بیمارستان بعثت ةواحد توسع دانشیار، گروه کودکان، .1

 دانشگاه علوم پزشکی کردستان، سنندج، ایران ، تحقیقات بالینی، بیمارستان بعثت ةاستادیار، گروه کودکان، واحد توسع. ۲

 

 تاریخچه مقاله: 

 14/0۲/1405 ت:یافدر

 03/03/1405ویرایش: 

 04/03/1405: پذیرش

 ۲5/04/1405 انتشار:

  چکیده 

در کودکان   ANCAنادر مرتبط با    تیواسکول  نوعی(  GPA)  تیآنژیگرانولوماتوز همراه با پل  و هدف:   زمینه 

راه  عمدتاً  که  کل  یتحتان/یفوقان  ییهوا  یهااست  درگ  هاه یو  درگکندیم  ریرا  به   یویکل  یری.  صورت  اغلب 

م  ونیمی ا ـ یپائوس  کیکرسنت  ت یگلومرولونفر درمان  و  ابدییتظاهر  به  ،باوجود  است   عاتیضا  تسمممکن 

  بروسلولار، یف  ی هااطفال را با کرسنت  GPA  رمعمولیمورد غ   ک یگزارش    نیکند. ا   شرفتیاسکلروزان مزمن پ

 . کندیزمان ارائه مهم افتهیسازمان  یاسکلروز سگمنتال فوکال و برونکوپنومونشبه عاتیضا

  ن ینیکرات  هاشیمراجعه کرد. آزما  ینوریبا ادم و پروتئ  GPA  یقبل  ص یبا تشخ  ایسالهده   پسر  گزارش مورد: 

  فت یبا ش  توزی ( و لکوستری لیدس/گرمیلیم  ۲0مختصر بالا )  BUN  (تریل یدس/گرمیلیم  6/0رم  س  نینی)کرات  یعیطب

را مطرح    افتهیسازمان  یبدون کنتراست، برونکوپنومون  هیر  CTداشت.    ینوریادرار پروتئ  زیبه چپ نشان دادند. آنال

گلومرول بود: دو عدد اسکلروز گلوبال، دو عدد اسکلروز سگمنتال، و دو عدد    10  ی حاو  هیکل  یسوزن یوپسیکرد. ب

 مونوفلورسانسی مشاهده شد. ا ینی نابیب بروزفیدرصد  15تا  10و  الیمزانژ ف ی. گسترش خفبروسلولاریکرسنت ف

  ی تی رفتن زوائد پودوسنازبیدرصد    50تا    40  یالکترون  کروسکوپی( بود. م ونیم یاـ    یپائوس  ی)الگو  یکاملاً منف

کرده بود.    دییرا تأ  دیشد  کیتوکلاست یلکوس  تیآرنج چپ واسکول  یقبل  ی وپسینشان داد. ب  یمنی بدون رسوب ا

متعاقب تشنج نشان   راتییرا منطبق با تغ  تالیدوطرفه پار  کالیکورتساب   T2/FLAIR  یهاگنالیمغز س  آرآیام

سرولوژ  ی عیطب  آرآی ام  .داد ب  تریت  جهی نت  ی ول  ،استدرخو  ANCA  یبود.  نبود.  در دسترس  پالس    مار یآن  با 

 . درمان شد KDIGO 2021 یطبق راهنما مابیتوکسی و ر یخوراک زولونیو سپس پردن  زولونیپردن لیمت

م  ن یا  گیری:نتیجه  نشان  کل  یکودک  GPAدر    ی حت  دهدیمورد  عملکرد  طب   ی ویبا    ی بررس  ،یعیظاهراً 

و اسکلروز سگمنتال را آشکار    بروسلولاریف  یهامانند کرسنت  شرفتهیمزمن پ  راتییتغ  تواندیم  کیستوپاتولوژیه

چن ا  دارند  یآگه شیپ   تیاهم  ییهاافتهی  نیکند.  سرکوبگر  درمان  ت  یتریقو  یمنیو  وجود  کنندیم  هیوجرا   .

برونکوپنومونهم ماه  افتهیسازمان  ی زمان  زودهنگام و    ی وپسی. بکندیم  دیتأک  یماریب   نیا  یستمیچندس  تیبر 

 است.  یضرور یویکل یینارسا یسوبه شرفتیمهار پ یدرمان هدفمند برا
 

  ک، یکرسنت  تیگلومرولونفر  ون،یمیا ـ یپائوس  تیگلومرولونفر  ت،یآنژی گرانولوماتوز همراه با پل  واژگان کلیدی:

 یوپسیکودک، ب افته،یسازمان  یبرونکوپنومون

پزشکی  علوم دانشگاه برای نشر حقوق  تمامی

 .است محفوظ کردستان

 

مسئول نویسنده  نقش   : *  گروه   ، انی زاد ی راما 

توسع واحد  بالینی،   ة کودکان،  تحقیقات 

بعثت پزشکی ،  بیمارستان  علوم  دانشگاه 

 .کردستان، سنندج، ایران

    R.naghshizadian@gmail.com :ایمیل

 

نقشی،  مرادویسی  ستناد: ا  رامابرهان؛  برونکوپنومون  کیکرسنت  ونیم یا  ـ یپائوس  تیگلومرولونفر  .زادیان،  با  همراه  اسکلروزان  مبتلابه    ةسالدهپسر    کیدر    افتهیسازمان   یو 

 ۲43-۲49: .(۲)31؛1405  تیرو   خرداد  ، علوم پزشکی کردستان  علمی دانشگاه  مجله .: گزارش موردتیآنژی گرانولوماتوز همراه با پل

مقدمه 
پل با  همراه   Granulomatosis with)   تیآنژیگرانولوماتوز 

Polyangiitis; GPA )،  پ ب  ترشیکه  نام  وگنر   یماریبا 

 (Wegener's Granulomatosisم شناخته   نوعی  شد،ی( 

عروق کوچک است که   یرینکروزان با درگ  کی ستمیس  تی واسکول

.  ]1[  کندیرا مبتلا م  هاه یو کل  هاهیر  ،یفوقان  یاغلب دستگاه تنفس

GPA  جمع ش  تیدر  و  است  نادر  ز  وعیاطفال  کودکان  در    ر یآن 

اما در    شود، یزده م  نیتخم  ونیلیدر م  سهتا    یک سال حدود    هجده

سالان است از بزرگ  تری آن معمولاً تهاجم  ینیبال  ریصورت بروز، س
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ضد   یتوپلاسمیس  یهایبادی با آنت  یماریب  نیا  یقو   ی. همراه]۲[

 ;Anti-neutrophil Cytoplasmic Antibodies)   لینوتروف 

ANCAاز نوع    ژهیو(، بهanti-PR3آن در گروه   یبند، سبب طبقه

 شده است. ANCA (AAV)مرتبط با  یهات ی واسکول

در   یآگهش یعوامل پ نیترکنندهنییاز تع یکی یوی کل یریدرگ

GPA ریس ولدرصد موارد در ط ۸5تا  60در  باًیاطفال است و تقر 

م   یماریب نفر]3[  دهدیرخ  به  GPAدر    تی.  صورت  عمدتاً 

 Pauci-immune)   ونیمیا ـ یپائوس  کیکرسنت  تی گلومرولونفر

Crescentic Glomerulonephritisم تظاهر  در    ابدیی(  که 

فقدان    مونوفلورسانسیا و    ریمقاد  ایبا  کمپلمان  رسوب  اندک 

بِردِن   یبند. براساس طبقه]4[  شودیمشخص م  هان یمونوگلوبولیا

 (Berden کرسنت ،)درصد  50از    شیب  یها ممکن است سلولار )حاو  

ماتر  یبی)ترک  بروسلولارفی  ،( سلول و    ا ی(  ک یبروتیف  کسیاز سلول 

 ی ها. حضور کرسنت]5[( باشند کیبروت یف کسی )عمدتاً ماتر برویف

ف  بروسلولاریف کرسنت  برو،یو  نشان  یهابرخلاف    ةدهندسلولار، 

به   ترفیپاسخ ضع  ةکنندینیبشیو پ  ریناپذمزمن و برگشت   بیآس

مزمن   یی سمت نارسابه  ترع یسر  شرفتیو پ  یمنیدرمان سرکوبگر ا

 .]6[ است هیکل

آخربر   ت یریمد  یبرا  KDIGO 2021  یراهنما  نیاساس 

 ی ریگم یو تصم  صیتشخ  یبناسنگ  هیکل  یوپسیب  ها،ت ی گلومرولونفر

 ک،یستوپاتولوژیه  یهاافتهیو    شودیمحسوب م  AAVدر    یدرمان

همراه با    دهایکوئی)گلوکوکورت  ی درمان  میانتخاب رژ  یاصل  یراهنما

حال، نی. باا]۷[  ستند( و مدت آن همابیتوکسیر  ای  دیکلوفسفامیس

داده  یمتعدد  یهاگزارش  حتنشان  که  ب  ی اند  که   ی مارانیدر 

ب  نینیکرات دارند،  نرمال   ی هابیآس  تواندیم  هیکل  ی وپسیسرم 

گلومرول  ی،شناسبافت   ةشرفتیپ اسکلروز  کرسنت   یازجمله   ی هاو 

 . ]۸،9[را آشکار کند  ،بروسلولاریف

ارگان است    نیزمان چندهم  یری، درگGPAقابل توجه در    ةنکت

 یوی. تظاهرات رندای و یخارج کل یریمحل درگ نیترع یشا هاهیکه ر

ندولبه   تواندیم منتشر   یزیرخون   ،یویر  یهاصورت  آلوئولار 

 (DAH  ،)افتهیسازمان   یبرونکوپنومون  ای   (Organizing 

OP; Pneumonia  کند بروز   )]10[  .OP   ی نما  عنوانبه 

 یماریعود ب  ةنشان  ایتظاهر    نیاول  یگاه  ک،یپاتولوژـ    کیولوژیراد

عوارض   ایطلب  فرصت   یهااست و افتراق آن از عفونت  کیستمیس

 است. زیبرانگچالش ییدارو

اهمبا در   هیکل  کیستوپاتولوژیه  یالگو  یآگهش یپ  تی وجود 

GPAگزارش همبه  یاندک  یها،  به   ی هاکرسنت  یزمانطور خاص 

مزمن( با اسکلروز سگمنتال ـ    حادتحت   بی آس  ة)نشان  بروسلولاریف

 کیگزارش، مورد    نیاند. افعال در کودکان پرداخته  OPفوکال و  

با  دهپسر   م  شدهدادهص یقبلاًتشخ  GPAساله  ارائه  که   کندیرا 

کل   باوجود نرمال  نسبتاً   6/0سرم    نینی)کرات  یویعملکرد 

بتریلیدس/گرمیلیم در  کرسنت  یةکل  یوپسی(،   ی هادچار 

بوده و  ینینابیب بروزیسگمنتال و ف یاسکلروز گلومرول بروسلولار،یف

ا  OPبه نفع    هیر  CT  یهاافتهیزمان  هم  از    ن یداشته است. هدف 

تأک اهمیگزارش،  بر  به    یوپسیب  تید  توجه  و   ی هاافتهیزودهنگام 

کودکان مبتلابه    یبرا  یدرمان  یریگمیمزمن در تصم  یشناسبافت 

GPA  به    یع یطب  یوی عملکرد کل  یکه مارکرها  یزمان  یحت  ؛است

 . رسندینظر م

 

 گزارش مورد
گرانولوماتوز همراه با   ن یش یپ   ص یبا تشخ بود    ایساله ده پسر    ماری ب 

حدود    ؛( GPA)   تی آنژ ی پل هنگام   دواز  قبل،  ب ی سال  از   یوپسی که 

را نشان داده   دیشد  ک یتوکلاست ی لکوس  تی واسکول   ،آرنج چپ  ةع یضا 

 شی در آزما  ی نوری ها و پروتئ ادم اطراف چشم و اندام   ت یبود، با شکا 

خشک  ةدر زمان مراجعه سرف  ماری . ب د ارجاع ش یادرار به مرکز درمان

داشت هموپت  ،متناوب  گزارش   یتنفس   سترسی د  ای   یز ی اما  حاد 

 ی ات یو پشت پا، علائم ح   تالیاورب پره   فیادم خف   نه،ی . در معاکردی نم 

 ةدرج  3۷/ 1حرارت    ةدرج   وه،ی ج  متری لی م   60/105)فشار خون    داریپا

کراکل گرادی سانت و  ر  ةپراکند   یها (  سمع  در  شد. ی دوطرفه  ثبت  ه 

 بود. یمنف   یو ی و کل  یمنی خودا یها ی مار ی از نظر ب   یخانوادگ  ةسابق

 

 هیاول یشگاهیآزما یهاافتهی

بستر  در  تریلی دس/گرمیلی م  6/0سرم    نین یسطح کرات  ،یبدو 

 تریلیدس/گرمیلیم  ۲0برابر    BUNسن(،    ی برا  یع یطب  ة)در محدود

کمتر   یفیک  CRPو    تریلیگرم/دس  ۸/3  نی(، آلبومشیافزا  ی)اندک

خون   یها( بود. شمارش کامل گلبول ی)منف  تریل/گرمیلیم  10از  

 (CBCلکوس )توزی   ( واضحWBC: 19.06 K/µLهمراه با ش ) فت ی 

  باند   و(  درصد  3)   تیلوسمتامی  ،( درصد  ۲)   تیلوسیبه چپ شامل م

 ۲4)   ینسب  توزلنفوسی  ،( درصد  55)   یلنوتروفی  ،(درصد  5)   سل

 گلبول   رسوب  سرعت  داد؛  نشان  را( درصد   10)   توزمونوسی  و(  درصد

تنها  ESR)   قرمز )طب/متری لیم  5(  )جدول  یعیساعت  بود   )1  .)

،  T  ی هات ینفوسل  یعیطب  یهانسبت  یطیخون مح  یتومتریفلوسا

B یهاو سلول NK کرد. دییرا تأ 
 

 ی  بستر یدر بدو مراجعه و ط  یشگاهیآزما یاصل یهاافته ی .1 جدول

 ماریب ةجینت )واحد( پارامتر
 یعیطب ةمحدود

 سن  یبرا

CBC   

WBC (K/µL) 06/19 5/4 –0/10 

 65–35 55 (٪) لینوتروف

 45–۲5 ۲4 ( ٪) تیلنفوس

 ۸–۲ 10 ( ٪) تیمونوس

+   تیلوس ی+ متام تیلوسیم

 (٪باند )
10 0 

Hb (g/dL) ۸/13 0/1۲–0 /1۷ 

Plt (K/µL) ۲96 150 –450 

   ی م یوشیب

BUN (mg/dL) ۲0 5–1۸ 
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Cr (mg/dL) 6/0 5۲ /0–69 /0 

Albumin (g/dL) 3/۸ 5/3 –۲/5 

   ی التهاب

ESR (mm/h) 5 
تقسیم   سن ≥

 ۲بر

CRP (mg/L) 4 <10 ( ی )منف 

   یتومتریفلوسا

CD3+  )٪( 60 35–۷۸ 

CD4+  )٪( ۲9 3۲–64 

CD8+  )٪( ۲9 13–40 

CD19+  )٪( 6 5–۲۲ 

CD16+/CD56+  )٪( 14 4–۲۸ 

CBCخون؛  یها: شمارش کامل سلولBUNخون؛  ةاور تروژنی : نCRP :

 : سرعت رسوب گلبول قرمز. ESR ؛C یواکنش نیپروتئ

 

 یربرداریتصو یهاافتهی

سرفه    یبررس  انیکه در جر  ،حاجب  ة بدون ماد  هیاسکن ر  یتیس

نما  یتنفس  یهاافتهیو   بود،  شده   یبرونکوپنومون  یدرخواست 

پOrganizing Pneumonia; OP)   افتهیسازمان را  داد.   شنهادی( 

گر  یسونوگراف چرب  کبد  لگن،  و  ابعاد    II-III  دیشکم  با  همراه 

)تا  بزرگ نرمال  از  همتری لیم  15۸تر  کل  ر(،  انداز  هیدو    ة با 

 1۲9– 1۲0چپ    متر،ی لمی  1۲۲–1۲1)راست    افتهیشیافزا

(، و  I  دیتر از معمول )گرپررنگ  یاندک  میپارانش  ی( و اکو متریلمی

( را گزارش متریلیم  1۲5)حدود    ی عیطب  یطحال با ابعاد در مرز بالا

ب تقرکوچک   هاضهیکرد.  )حجم  سن  با  متناسب  حد  از    1  یبیتر 

 مختصر هتروژن در سمت راست بودند. یاکو یارا( و دیسیس

به   ،مغز  آیآرام تشنج که  افزا  یهادنبال  شد،  انجام   شیکوتاه 

بالا   تال یپار  کالیکورتساب  یدر نواح  T2/FLAIRدوطرفه    گنالیس

راد  داد.  نشان  به  نیا  ستیولوژیرا  را  تغالگو  متعاقب   راتییعنوان 

عروق   آرآیام کرد.    ریفعال تفس  تی( و نه واسکولPost-ictalتشنج ) 

بهسیلی)و  یاجمجمه داخل تنگ(  فاقد  کامل    ا ی  سم،یآنور  ،یطور 

 جدار عروق بود.  ینظمیب

 

 دستگاه گوارش  یهایوپسیو ب یاندوسکوپ

د  ماریب نظر  خون  باوجودو    یپپسسیاز  فعال    یزیرنبود 

قرار گرفت. در    یو کولونوسکوپ  یفوقان  یتحت آندوسکوپ  ،یگوارش

فعال  یزیرخون  یهابدون نشانه یمتعدد موضع یهاونیمعده، اروز 

و   یشد؛ مر  دهید  لوریپپره   یةدر ناح  ریاخ  یزیرخون   یگمایاست  ای

طب نمونه  یعیدئودنوم  مر  یوپسیب  یهابودند.  معده،    ،یاز  آنتر 

شدند.   یبررس  دیگموئی(، سراسر کولون و رکتوسD1/D2دئودنوم ) 

ازوفاژ  هاافتهی از:  بودند  مزمن   تیگاستر  ه،یاول  فیخف  تیعبارت 

 ی زیآمدر رنگ  یلوریپ  کوباکتریتا متوسط همراه با حضور هل  فیخف

 چیقابل توجه. ه  کیپاتولوژ  راتییو کولون و دئودنوم بدون تغ  مسایگ

واسکول   یشواهد ه  تیاز  در  ب  کیچ یفعال  دستگاه    یهایوپسیاز 

 گوارش مشاهده نشد. 

 

 ی شناسب یآس یهاافتهیو  هیکل یوپسیب

تثب  هیکل  یسوزن  یوپسیب از  بررس  تیپس  در  با   ینمونه، 

گلومرول را نشان داد: دو گلومرول اسکلروز   10  ینور  کروسکوپیم

 ی گلوبال کامل، دو گلومرول اسکلروز سگمنتال و دو گلومرول حاو

ف کرسنت بروسلولاریکرسنت  ترک.  سلول   یبیها  و    یالتهاب   یهااز 

و   الیمزانژ  کسیماتر  فیداشتند. گسترش خف  کیبروتیف  کسیماتر

شد، اما   دهیها دگلومرول  یدر برخ فیسگمنتال خف تهیپرسلولاریه

غشا   یلریاندوکاپ  ونی فراسیپرول و  نداشت   یگلومرول  یةپا  یوجود 

 (GBMطب ضخامت  فضا  ی عی(  در   وم،یش ینترستیتوبولوا  یداشت. 

 سطح  از   درصد  15تا    10حدود    ینینابیب  بروزیو ف  یتوبول  یآتروف

التهاب  کرده  ردرگی  را  نمونه ارتشاح  و  لنفوس  یبود    ی، تی عمدتاً 

خفبه خون  فیصورت  عروق  داشت.  ذکر  ةنکت  ی حضور    ی قابل 

 نداشتند.

برا  5  یرو  مونوفلورسانسیا و   هان یمونوگلوبولیا  یگلومرول 

)   یاجزا و  IgG  ،IgA  ،IgM  ،C3c  ،C4c  ،C1qکمپلمان   )

منف  نوژنیبریف الگو  یکاملاً  و  ـ  پائوس  یبود  -Pauci)   ونیمیای 

immuneتأ را  م  دیی(  را    کی  یالکترون  کروسکوپیکرد.  گلومرول 

(  درصد  50–40)   یتیزوائد پودوس  یرفتن نسبنیکرد و ازب  یبررس

  ن ی(. بر ا۲نشان داد )جدول    یمنیرسوب متراکم ا  گونهچهی  بدون  را

تشخ شد:  نیچن  یشناسبیآس  یینها  صیاساس،   گزارش 

با    کیکرسنت  تی »گلومرولونفر منطبق  فوکال  اسکلروزان  و 

.«ANCAمرتبط با  تی واسکول

 

 ماری ب ی شناسبیو آس یربرداریتصو یهاافته ی ةخلاص .2 جدول

 ی اصل یهاافتهی یصیتشخ روش

  یربرداریتصو

CT افتهیسازمان یبرونکوپنومون ینما ه یر (Organizing Pneumonia ) 

 شکم/لگن یسونوگراف
  ی، طحال کمI دیگر یبزرگ با اکو یهاه ی، کلII‑III دیکبد چرب گر

 تر از نرمالبزرگ 

 مختصر هتروژن راست ی(، اکو1cc~تر از نرمال )حجم کوچک هاضهیب یسونوگراف

  راتییمنطبق با تغ تال؛یدوطرفه پار کالیکورتساب گنالی س شیافزا ( T2/FLAIRمغز )  آیآرآم
post‑ictal 
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    همکارانو  مرادویسی 
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 ت ینرمال، بدون شواهد واسکول مغز  آیآرآم

CT مربوط به   یچشم  یرینرمال، بدون درگ تیاوربGPA 

  ی شناسبیآس

 د یشد کی توکلاستیلکوس  ت یواسکول آرنج چپ  یوپسیب

 ( ینور کروسکوپی)م هیکل یوپسیب
کرسنت   ۲اسکلروز سگمنتال،  ۲اسکلروز گلوبال،  ۲گلومرول:  10

 درصد 15–10 ی نینابی ب بروزیف بروسلولار؛یف

 (IF) هیکل یوپسیب
 نوژنیبریو ف IgG, IgA, IgM, C3c, C4c, C1q: ونیمی ای ـ پائوس

 ی منف یهمگ

 ی منای  متراکم رسوب بدون ؛(درصد 50-40) ی تیرفتن زوائد پودوس نیازب (EM) هیکل یوپسیب

 معده یوپسیب
مثبت، بدون   یلوریپ کوباکتری متوسط، هلـ  ف یمزمن خف تیگاستر

 ت یواسکول

 ت یبدون واسکول ،یعیطب کولون و دئودنوم یهایوپسیب

GPAت؛یآنژی : گرانولوماتوز همراه با پل GBM؛یگلومرول یةپا ی: غشا IFمونوفلورسانس؛ی : ا EMیالکترون کروسکوپی: م . 

 

 هیاول یریگیو پ یدرمان ریس

در پرونده ثبت  تیدر نها ANCA یبادی آنت ونیتراسیت ةجینت

 کیکرسنت   تی»گلومرولونفر  یشناسبیآس  افتهینشد، اما با توجه به  

کرسنت   ون«یمیا ـ یپائوس وجود  روند    بروسلولاریف  یهاو  بر  دال 

ب  ـ  حادتحت  طبق  مار یمزمن،  بالا  AAVة  در  خطر    یی نارسا  یبا 

راهنما  یو یکل براساس  گرفت.  درمان KDIGO 2021  یقرار   ،

روز، حداکثر /لوگرمیک/گرمیلیم  30)   زولونیپردنلیبا پالس مت  ییالقا

برا  1 پردن  3  یگرم  سپس  و  دوز    یخوراک  زولونیروز(    60)با 

ر  گرمیلیم با  همراه  مترمربع  /گرمیلیم  3۷5)   مابیتوکسیروزانه( 

هم   4  یبرا  یهفتگ شد.  شروع  ر  ،زماندوز(   یکنشهیدرمان 

و امپرازول(   نیسیترومایکلار  ن،یلیسی )آموکس  یلوریپ  کوباکتریهل

ادم و کاهش   یجیبهبود تدر  ماری. بدش  زیروز تجو  چهاردهمدت  به

پروتئ ملاحظه  برا  ینوریقابل  و  داد  نشان   ی هایریگیپ  یرا 

 شد. یزیربرنامه مدتی طولان

 

  بحث 

 GPA  نیشیپ  صیبا تشخ  ایساله دهگزارش حاضر مورد پسر  

  ه یکل  یوپسیب  ،یعیسرم طب  نینیکرات  باوجودکه    کندیم  فیرا توص

کرسنت   یاشرفته یپ  یهاافتهی اسکلروز   بروسلولار،یف  یهاشامل 

شکاف   نای.  داد  نشان   درصد را  15تا    10  ینینابیب  بروزیسگمنتال و ف

  ینیبال ةمزمن، نکت یب بافتیو آس یویعملکرد ظاهراً نرمال کل نیب

م  یمهم برجسته  در  کندیرا   :GPA  تک بر   یةکودکان،  صرف 

 ریممکن است به تأخ  ،سرم  نینیکرات  رینظ  یی،ایمیوشیب  یمارکرها 

شناسا در  شود   ریناپذبرگشت   یویکل  بیآس  ییخطرناک  منجر 

گزارش شده است؛   زین  ی در مطالعات قبل  یمشابه  یهاافتهی.  ]11[

  ماران درصد بی   ۲0و همکاران نشان دادند که حدود    رمثال، هاوئ  یبرا

کرات  AAVمبتلابه   ضا  نینیبا  قابل   عاتینرمال،  در    ی توجهمزمن 

 . ]9[دارند  هیکل یوپسیب

آس  یمحور  ةنکت حضور    ماریب  یةکل  یشناسبیدر  ما، 

بود.   یهاکرسنت   یجابه  بروسلولاریف  یهاکرسنت  تازه  سلولار 

طبقه  پ]5[بِردِن    یبندبراساس  کرسنت  نوع    ةکنندینیبش ی، 

سلولار   یهابا کرسنت  مارانیب  ؛ است  AAVدر    یو یکل  امدیمستقل پ

 پاسخ  یمنیسرکوبگر ا  مان( به درسلول  درصد  50از    شیب  ی)حاو

  ةدهندنشان  بروسلولاریف  یهاکه کرسنتی، درحالدهندمی  بهتری

ترم هستند و   یسلولخارج   کسیبا ماتر  ینیگزیناقص و جا  میروند 

بِردِن و همکاران    یاصل  ة. در مطالع]1۲[ترند  اغلب به درمان مقاوم 

  ماران ی ب  یساله براپنج  یو یکل  ی، بقاAAVمبتلابه    ماریب  100  یرو

حدود   بروسلولاریف  برای  درصد،   ۸0از    شیسلولار ب  یهابا کرسنت 

حضور دو    ن،بنابرای.  بود  درصد  30کمتر از    برویف  برای  و  درصد  50

گلومرول،  10ما )از مجموع    ماریب  یوپسیدر ب  بروسلولاریکرسنت ف

نسبتاً گسترده و   یردرگی دهندةنشان( هاگلومرول  درصد  ۲0 یعنی

 است.  دمدتبلن یوی عملکرد کل یبرا یتر محتاطانه یآگهشیپ

 ماریمزمن، ب  یویکل  یهاافتهیزمان با  توجه است که هم   جالب

تصو بال  یربرداریشواهد  تنفس  ینیو  فعال  التهاب  صورت  به   یاز 

 بیآس  یالگونوعی    OP( داشت.  OP)   افتهیسازمان  یبرونکوپنومون

  ا یها، داروها، به عفونت  هیثانو ای کیوپاتیدیا تواندیاست که م یویر

هم   یهای ماریب ابافت  مطالع]10[  باشد  GPAجمله  زبند  در   ة. 

همکاران،   و  بی  10تا    5در    OPکورانوس  مبتلابه    ماران درصد 

گاهاست  گزارش شده    ANCA  یهات ی واسکول تنها به  یو  عنوان 

، بروز GPA  کیپیآلوئولار ت  یزیرخون  ا یها  بدون ندول  ،یویتظاهر ر

 OPبر  ی مبن  CT  یو نما  یزیما، نبود هموپت  ماری. در ب]13[  کندیم

در    یو یر  یریاز درگ  رمعمولیغ  یریآلوئولار، تصو  یزی خونر  یجابه

GPA  ظاهر متناقضدو روند به  یزمانهم  ن ی. ادهدیاطفال ارائه م، 

( و التهاب فعال بروسلولاریف  یها)کرسنت   یویمزمن کل  بآسی  یعنی

ممکن( OP)   یویر و    تماهی  کنندةمنعکس  است  ،  عودکننده 

پ  GPA  یستمیچندس سرعت  در  تفاوت  در    ب یآس  شرفتیو 

 مختلف باشد.  یهاارگان

از نظر    یاگسترده  یهایتحت بررس   ماریب  ن یا  گر، ید  یسو  از

داشت.   یعمدتاً منف  ج یقرار گرفت که نتا  ی دیگرهاارگانی  ریدرگ

 دیگموئیمعده، دئودنوم، کولون و رکتوس  ،یمتعدد از مر  یهایوپسیب

با مطالعات   افتهی ن یفعال نشان ندادند. ا تیاز واسکول یشاهد چیه

اطفال را کمتر   GPAدر    یگوارش  یریهمسو است که درگ  نیشیپ
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اما   جانبی،  نکتة.  ]14[  اندکرده  گزارش  موارد  درصد  10از  

با هل  تیگاستر  ییتوجه، شناساقابل  یلوریپ  کوباکتریمزمن همراه 

م که  د  توانستیبود  توض  مار یب  کیپپتسیعلائم  اما    ،دهد  حیرا 

 post-ictal  رات ییصرفاً تغ  زیمغز ن  آرآیامنداشت.    GPAبا    یارتباط

تشنج  لدا و    یهابر  داد  نشان  را  مغزآرآی  امگذرا  کاملاً    یعروق 

 ستمی س  یریکه درگ  ،نیشیپ  یهابا گزارش  افتهی  نیبود. ا  یعیطب

 فیاطفال توص  GPA  موارد  درصد  ۲0تا    10را در    یمرکز   یعصب

است که تشنج لزوماً    نیا  ةدهنددارد و نشان  رتی، مغا]15[اند  کرده 

 . ستین یفعال مغز تی واسکول یبه معنا

شد    ی طراح  KDIGO 2021  یما براساس راهنما  ماریب  درمان

)نه صرفاً سلولار(    بروسلولاریف  یها. با توجه به حضور کرسنت ]۷[

  زیاد عملاً در معرض خطر   ماربی  درصد،  15تا    10  ینینابیب  بروزیو ف

نارسا  شرفتیپ چن  یویکل  ییبه  در  داشت.    ، یطی شرا  نیقرار 

KDIGO   ر از  با    دیکلوفسفامیس  ای  مابیتوکسیاستفاده  همراه 

  شنهادی( پGrade 1Bمشابه )   یةرا با قدرت توص  دهایکوئیگلوکوکورت

براساس شواهد   ماریب  نیا  یبرا  مابیتوکسی. انتخاب ر ]۷[  کندیم

با    AAV مارانیرا در ب  مابی توکسیر  یکه برتر،  RAVE  ییکارآزما

تر مطلوب  ی منیمشخصات ا  زیو ن  ]16[نشان داد    دیتظاهرات شد

)مانند خطر کمتر   دیکلوفسفامیس  در مقایسه باکودکان    دردارو    نیا

بدخ  ینابارور شد    ،( هیثانو  یهایمیو  پالس ]1۷[انجام   .

برا  زین  زولونیپردنلیمت استاندارد  پروتکل  سر  یطبق    عیکنترل 

 .دش زیزمان( تجوهم OPالتهاب فعال )با توجه به 

عبارت  نیا  یهات یمحدود مورد  نبود  اگزارش  نخست،  از:  ند 

م  ANCA  تریت  یکم  ةجینت شدت    نیب  ةرابط  توانستیکه 

حال، نیروشن کند. باا  شتریرا ب  یماریب  یشناختو بافت   کیسرولوژ

ا  ونیمیا ـ یپائوس  یالگو  یبرا  ییتنهابه   مونوفلورسانسیدر 

.  ]4[  کندیم  تیکفا  ANCAعنوان مرتبط با  به  تینفر  یبندطبقه 

داده نبود  برا  مدتیطولان  یریگیپ  یهادوم،  دربار  یکه    ة قضاوت 

افت   و سرعت  درمان  به  ماه   یضرور  GFRپاسخ   تیاست. سوم، 

را محدود   یریپذم ی گزارش که امکان تعم  یموردنگر و تکگذشته 

اکندیم باوجود  بال   ن یا  ها،تیمحدود  نی.  درس  چند    ینیگزارش 

الف دارد:  طب  نینیکرات  .مهم   شرفتهیپ  بیآس  یناف  ،یعیسرم 

نوع کرسنت   نییتع  .ب  ؛ستیکودکان ن  GPAدر    هیکل  یشناسبافت 

ف برابر  در  پاتولوژبروسلولاری)سلولار  گزارش  در   یبرا  ی( 

 یویتنها تظاهر ر   تواندیم  OP  . ج   ؛است  ی اتیح  یدرمان  یر یگم یتصم

مدنظر   هیر  یعیرطبیغ  یهاCT  ریدر تفس  دیباشد و با  GPA فعال در

گ ب  آیآر ام  یمنف  یهاافته یاگرچه    .د؛  ردیقرار    ی گوارش  یوپسیو 

در   کی کروسکوپیم یریدرگ یقطع ةهستند، ردکنند بخشنان یاطم

 .ستندین ندهیآ

در    تیّاستاندارد مزمن  یازدهیامت  تیبر اهم  د یبا  ندهیآ  مطالعات

کرسنت  GPA  یةکل  یهایوپسیب درصد  )شامل   ی هاکودکان 

( و نقش آن در  ینینابیب  بروزیو ف  یاسکلروز گلومرول  بروسلولار،یف

ر  ینیبشیپ به  برابر س  مابیتوکسیپاسخ  متمرکز    دیکلوفسفامیدر 

  ه یر ی ربرداریتصو یهاافتهی نزماهم یطول یبررس ن،یشوند. همچن

ب ناهمگون  تواندیم  هیکل  یوپسیو  بهتر  درک  آس  یبه   بیسرعت 

 کمک کند.  GPAمختلف در  یهاارگان

 

   گیری نتیجه

که در کودکان مبتلابه گرانولوماتوز   دهدی گزارش حاضر نشان م

پل با  کراتیع یدر صورت طب  یحت  ت،یآنژیهمراه   نینیبودن سطح 

شامل   ریناپذمزمن و برگشت   یهاب یآس  تواندی م  هیکل  یوپسیسرم، ب

گلومرول  بروسلولار،یف  یهاکرسنت  ف  یاسکلروز  و   بروزی سگمنتال 

آشکار    ینینابیب نکنرا  بهکرسنت   بروسلولاریف  وعد.   کیعنوان  ها 

ا  یبرا  یمنف  یآگهشیشاخص پ و    یمن یپاسخ به درمان سرکوبگر 

 ی هاافتهی نیا یزمانمطرح است. هم  یو یبلندمدت عملکرد کل یبقا

کل برونکوپنومون  یوی مزمن  فعال به  افتهیسازمان   یبا  تظاهر  عنوان 

ماه  ،یویر ناهمگون    یستمیچندس   تیبر  سرع  GPAو   تدر 

مشاهدات،    نی. براساس اکندیم  دیمختلف تأک  یهاارگان  یریدرگ

با مارکرها   یویمنظم عملکرد کل   شیپا   یکاف  ییایمی وشیب  یصرفاً 

با شواهد   GPAدر هر کودک مبتلابه    هیکل  یوپسیو انجام ب  ستین

برا فیخف  ی)حت  یویکل  یریدرگ آس   نییتع  ی(  وسعت  و   بینوع 

همراه   مابیتوکسی. کاربرد رستا  یدرمان ضرور  ییو راهنما  یبافت

 یدرمان  کردی، روKDIGO  یمطابق راهنماها  دها،یکوئیبا گلوکوکورت 

 . شودیمحسوب م طیشرا نیدر ا یمؤثر 
 

 تشکر و قدردانی  

حما  نیا با  پزشک  تیمطالعه  علوم  انجام    یدانشگاه  کردستان 

ه و  است  است.   افتیدر  یخاص  یمال  تیحما  گونهچ یشده  نکرده 

بخش  سندگانینو محترم  پرسنل  از  را  خود  سپاس   ی هامراتب 

 ریها و تصاونمونه   ریو تفس  هیکه در ته  ی،ولوژیو راد  یشناسب یآس

 . کنندی، اعلام مکردند یگزارش همکار ن یکاررفته در ابه

 

 منافع تضاد 

  شان، یاز ا کیچ یکه ه کنندیم حیتصر سندگانینو لهیوس نیبد

مقاله   ن یانتشار ا  یبرا  ی تعارض منافع  ربط، یذ  یهادستگاه  ایافراد  
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