
 

  

* ����� ���	 
��� ��� 
�� � ���� � 
��	 ������ �� ��� ������ �� !� "#$% ��&'��� ��.  

1- �����	
�  ���������� ����	
� ����� � ������ ��	  ��� ������� ���� ��� !"
 ����� #�$% ��&�	
� � ��� !"
 �
�'
  

2- ����	
� ������ ��)�	
� ����� � *+���  �'�)�	
� ������� ���� !"
 ����� #�$% ��&�	
� � ��� !"
 �
�'
  

3-  ��� ���'��+-
������� ����	
� ����� � �	  ��� ������� ���������� ���� !"
 ����� #�$% ��&�	
� � ��� !"
 �
�'
 

������� 	
��� : ���� ���	
  Email: monaziaee@yahoo.com   

  

800  �����	 
��� �����	� ����–  ���31  / �����239 / �!�"�	�#� �$	 1392  

www.mui.ac.ir  

������ �	
�� �	���� ����  ������ ����	 :16/7/1391  

	� � �� ����/ ���
239/ �!�"���#� ���  ��1392  ���� ����	 :31/3/1392 

  

������ �	 
� ������� � ��� NPHS2  �WT1  
� ������ �
��� �� ���� ������ 
�

���
� �� ����� � ���  !��" ��  

  
���� ����	 
��1�  ���������2��� ���� � ����� ���3  

  
  

�����  

�����: 	
���� �� �� ��� �
�� ���� ����
� �� �
���  !�"#� $"�"� ���  %& �'�(� !)�  %�#
&*+,-*.
' "��� . $�0*,*��� ���  "# �& %�&�*1

%& %#
,�� �*���� ��  �
2 0 ��� 3����
� 	�� 3�&�) �� 4��� %5 *56 �) " �*� "��� 7"##� .89: ;��   !�*<� �) %=
2 0 ��')�>  3�=&  �'  ��'

��� ?��2& @�2A& %��
B��C: .89: �2D�#� ��'  �) 7"�WT1  NPHS2 7"
�� ?�+E� �� ��� %& ��  F
D) 3�&�) �� 4��� %5 *56 �) "# �*�

"#��� .�G,�H& 	�� �) 30 3*
���*& ��' NPHS2  WT1  �� �
���  !�"#� �� I2+& 3��)*� �)"�)�J %����.  

��� ��: & 	�� �) �G,�H49  �) �
���  !�"#� �� I2+& L)*�2 3�&�) �� M�NO 7�J )14 ��  ( 3�&�) �� !�R& )35 ��  ("� T
NR�"  U� ��  

PCR )Polymerase chain reaction(  Direct sequencing 30 �) 3*
���*& %����  ��'WT2  NPHS2  %=
#
�
� �(  ;�  "� !�V �

" "� %���� W
  �0*,*��� . 

����� ��: $�
,� 	
#
���� 	
�  3*D ��XB )*:#G& Y�+��� 3�&�) �� �&�R&  Z
AX� ��"2�� �)% ���) )*: ���) . �0*,*��� ���  	
�FSGS 

)Focal segmental glomerulosclerosis(�&�R&  ;��=�� �[�&*�J $;�+
B $ �2�� ��
��H��� W
  " #G& �%  ���) )*: ���)) �� �' �)

)�*& 001/0 < P.(  �
2 0 %���� �)29 �
���*�"�� �
���  !�"#� �� L)*� )�*&$  30 �) �
2 0 89: )�*& )WT1  5  30 �) �
2 0 89:

NPHS2 "� �B��. )*� 3�&�) �� !�R& 7�J �) 3*
���*& )��*& %&���"  )]
��� �� 9 "^�)  7/22 "^�)(. 

����� ����:  �
2 0 %���� !W, �G,�H& 	��)NPHS2 $WT1( ��0*,*���  �� 3��)*� �) % ����  �� I2+& 3�X  �
���  !�"#��)).  

����� ������: 0 3*
���*& $�
���  !�"#�3  ��'NPHS2  WT13��)*� $  

  

 �!��: $�,[- ��_
< %`�
a  *&�%�1 %A��& $ �a�. �"���� �� �� �#�$�	#� � ��� NPHS2  �WT1  %��&$ �' (�)� ����#� ��

����� �' %���� � *�"+ ,��� �� �� -�	��.� . 3�9�^� %=�W� 7"=X �) ��V&1392 b31 )239( :807-800.  

  

�����  

   ��� ��� ��	 �
�� ��� ����
� � �
����� ������

�
������� �	����� �  !"���#$ ����� ���	5/3  �" ����(

)�" �*
+ ,�*-.
� �    ��*�� ��� �
�/+0 �� )�
.$/+0/1
�

 2	5/3 )�" �" ��(  ��*
+  )�$  ,�����   ,)�+��*�3���1
� 

)�/4�����4
$ ��/5����� ,  �"	 � 6���� 7/��8 ����-9

)$ :�#� "/� .  

������
+���� 2��    �*��-
� �" ���
����� �������� �

#$��%& �'��� 



 

  

 �����	 
��� �����	� ����–  ���31  / �����239 / �!�"�	�#� �$	 1392 801 

www.mui.ac.ir  

 ���������	 
�� NPHS2  �WT1 ������ ����� �� ���� ����	 
�� ���� !" # 

 "��< �" )��= ����/-�2  ��7   ��� �" ��@ "�/$

000/100  C"/���	   70 D/
�� �16    ��� �" "�/�$

000/100  ��	 F�� G�	H( C"/�)3-1.(  

 ��������� �" )�����$�" L���8 �
���+�	 ����
�����

/4
��/�/�/�()$ ���
 �����.     ���#+�M$ ��� ��@/� ��

��N�	  "��< �" F��80   2	 ��P�" 7���"/�   ��� Q*�.$ 

 ����
����� ��������� ,�
���/����	   7����$�" �����

��*�	/4
��/� )�$ R��� )�/8 �� ��
  ����".   ��	 2	

 �
�60  2	 �P�"      �� ���4$ ����"/S ���5" 7	����
�

��*�	 �� )T*3�	� $ )U��� �	�� �
   )��/$�8 �" 7����

QS)$ ����
� V  ��/�)4-3.(  

       ��	 �" 7��$�" ��� R���� )T�/�T5 )��P	 ��S

F�-� ���� X
U" �/Y �� 7	���
� ��	    )�$	/�S )�+�

,�Z/+/��� ���� ����$ �
+�	 �/���� � � �
*�Z �   2����

 )�$ ����
�   [
�� �" ���	/�      � 7��$�" ��� R���� )��
�

V
���\� V��Z� "�/��$ �" ����
(  )����$�" ����� )��-]�

�

#� F���� ���� �*�	" �	 .  

 � ���
+�	 ���
����� ���������
���/���	  ����3U

 V S	 "�	/$ �
����� ������ 	�   ^
4�-� 7���"/� �"

)$ ��" .�(	 ����
� ,)�/�S ^�S �5    �
�*�3
� ����

����
� �T" � )$ H
� )+��$/�( ���     �/�Y ��� ����	/�

      )�+� ��/�� ��
����� ������� ��� �N�$ �/��_  ��	

���
����  ����  ^$���� 	� �H
5���� ���P�" 7����"/� �"

)$ ��/� .   ��� Q*�.$ 7	���
� �`�	 �" )4
*�Z ����/*��9

 �" �� �
����� ������3   a
b�-� )(��2 !�	 !��

)$ F"	"   ��/��)Congenital nephritic syndrome(, 

���	" )�c$ []� .����)  �"�2 ��� "�/�$ �"   F���(

 )��12-3  F�-� ��N�	 F�$ ��	  ��$ )�+�  "/�@� )#��

)$ �S"	 �� "�	"  ��S ���40 �P�" 2	   ��� Q*�	 "�	/$

������         )�4
*�Z ^�$	/S H�
� ��� ��	 �" ��
�����

)$  ����)5 .(  

�#+�M$ � �" 7Z ���� �$�@ � �*8��� ���  F��� � 

$d "�N	 �" �_Focal segmental glomerulosclerosis 

F/e� � 70 �_	�� �   ��� )����� �� .   �� f��*� X�.Y �

����" 7Z F���$0  �����ITGB4 ,COQ2 ,PLCE1 � 

NPHS2    7Z ,g/���h$ !���$�2/�	 ���_	�� ����  �����

TRPC6 ,ACTN4 ,LMXB1  �WT1  ����_	�� �����

  7Z � i�+�= !�$�2/�	tRNA leu    ������� X��Y 2	

)��$ !���]*�	 )�������/*
$  �����)6 .( ���T" �/��� 2	

[c@ �*8��� ��� 7Z �" F�� ���WT1  �NPHS2  ��

 F�
�� ��._	��	   70 2	 )�8�� ���    )T�/�T5 �" ���

 )�$ ^
8" �
����� ������ �" 7�$�" �� R���  ������ 

)10-7.(   

     � "	j�� ,��� ��� ��@/� �� �
����� ������ 2���

   )��$ ���� ����	 ������*$ )���
9	�h@ 7���4$  ����	/�

k�M$ F����  �� � )4
*�Z lQ*8	 �m  � 2���� �" 70 �
_

7	���
� 7�$�" �� R��� �� Q*.$    �" ��
����� �������

���� :�*b$ �	/U	 7�
$ )11(.  

����*�( "�	/���$ ����� ����@/� ����� �" F����� "�/���$   

)�� []�       F/�e� ,�����
� �
�� ��� ��
*�Z V�3
9�$  �  

   ,)�����	" ����$��]$ ,7����$�" ����� R������  "/���S  

����� �
�n�� � ����
�      �	��� )$/�U )�4
*�Z ����

     )��� )����� ��� V
��\� 7	��	 �" ��� �
+�	   V�3
9�$

	 �
*�Z   V
*9��( 7	����
� �� .     ��� ��@/� ��� �
��n��

[
� �
��	       )����� ��� F�Q�S 7��$�" ��� R��� )�
�

 7	���
�)49  ���
� �� Q*.$ ��
����� ������ (  �� � 2	

[��c@  7Z �" ���
*�Z �����  �����WT1  �NPHS2 ,

F"�*3( )���� QS � � 2	 7	���
� �� ,)�
+��� V   �����

F/e� � �Z/+/���    g/���� 7��$�" �� R��� �  F�����  �

 )��	�� ��N�	.   



 

  

802  �����	 
��� �����	� ����–  ���31  / �����239 / �!�"�	�#� �$	 1392  

www.mui.ac.ir  

�	 �������� 
�� NPHS2  �WT1 ������ ����� �� ���� ����	 
�� ���� !" # 

��� 	
  

     ��
����� ������� ��� Q*�.$ )�	�	 C"/� �� � ^c5

�#@	�$     	���H+	 7�*�����
� ��� F����)p ( �c��P	 �" 7

!��  ���1388  ��1390    ���*9�( �	��U )����� �e� .

   � �
���/��	 ��
����� ������ a
b-� �� 7	���
�

2	 �*-
� � ���3$ ��/�
����� 2  �*$ �� ��(  �" ����$

 ��� 2��50 )���
$   2�� �" �����$ ���*$ ���� ����(, ,�"	 

  �Z/+���� � )�+��*3���1
� � )��
�/.+0/1
�  )�#
.Y

)Arti Hcv, Anti HIV, HBSAg, ch50, C4, C3, 

Antids, DNA, ANCA, ANA (���� �#+�M$ "�	�. 

 ��#+�M$ D��� 2	 ^.U    �	��� ��#+�M$ ���N�	 2	 l��� , 

 7�����"/� �����+	����� F"	" q
���r/��  2	�07  �����

��r� �$�� �� �*9�( ).*� � .   ��#+�M$ "�/�$ "	�9	  ���

    ��*���	 7���$�" ���� R����� ���� ���@/� ��
) ���MU

�
�������  s���S �" ���	8   7���$�" D����� 2	 ���*��

��*�	/4
��/���
 ( ��*��	 �� p�3< F��( �" �� �


)Steroid– sensitive nephrotic syndrome  ����

SSNS ( ^$��14  C"/�)5/28  7��"/� ^� 2	 �P�"

���#+�M$ "�/��$ ( ��*���	 ���� �����]$ � �
)SRNS  ���

Steroid-resistant nephrotic syndrome ( ^$��35 

 C"/�)4/71     ��#+�M$ "�/�$ 7���"/� ^�� 2	 �P�" (

���� V
3]� .  

����/��     �
��
#� ���c@ )��M
e$ 7/��8 �BUN   

)Blood urea nitrogen( ,Cr )Creatinine ( �Alb 

)Albumin ( � ����� t8	 �
*�Z )���� �c@ H
� .

�
+�	 ����#$  7	����
� �    ��� ���N�	 H�
�  �  ������	"

 )9�\$70 �"�( �._ ��.     �Z/+/���� f��*� �
��n��

	��H+	 7�*����
� )��T�� 2	 7	���
� )p (�� t8	.  

2 )�  )��    ��*9�( )�M
e$ 7/�8 2	    ��c@ F���

    F�4�-�	" ��
*�Z F�T�-�$20 ��� u	�b*�	   )4��H� �

  u	�b*���	 � ���� F"�*����9 7�c���P	DNA  G�� ����

Salting out   7Z 2	 �	��� ��� � �� ��N�	    "�/�$ ����

 )���������)WTI  �NPHS2 (�����
�4� ������ PCR 

)Polymerase chain reaction( �
`4�  �����.   v1��

)+	/� 7Z �	 )��  F�T*�" �� ��Sequencer   ��� ��N�	

 2	 v� �0[c@ 7  Y	 2	 F"��*�	 �� )4
*�Z ��� ��SQ

�"�( ab-$ )*��*�	.   

  

���	 	
  

 �
� 2	49    ��
����� ������� a
b-� �� �� )�"/�

 ��*9�( �	�U �#+�M$ �	 �"13   ����)5/26  ��P�"(  �"

 ��*��	 7�$�" �� p�3< F��( ��
SSNS  �36   ����

)5/73 �P�" ( F��( �"SRNS  ���*9�( �	�U )  ��	 2	

7���
$ 7/36  ���P�"��*���	 7���$�" ���� 	���*�	 �"
 ��

"/� p�3<��  ���"	" 7�-� �$��]$ 7�$�" )Y �" � .(

 7/$20Student-t      �" �" ��� �
T���
$ ��� "	" 7��-�

  ���� F����(�T���4  )���#$ ������� �	"�  ����	��  

)89/0  =P.(   ��� �
��3< � �� �
� �T" ���.S ��

�M�	� 7�$�" 	�� "/@� �	�� .  �
�� �
�n��  a8���

F"/�  )��� �)Body mass index  �BMI(  � 7	���
�

70 �
��3<    ��*��	 7��$�" ��� ��  ��M�	� H�
� ��
  �

)�#$   ��	�� "/@� ��	")74/0  =P .(�$	    ���-9 �
��

  ���M�	� 7���$�" ���� �
����3< � )+/*��3
� 7/��8  �

�#$)  ��	"� �� F�" ���]$ �� )�	���
� �"  7��$�" �� 

   "/��� �*��-
� )+/*��3
� 7/��8 ����-9 7	H��
$ ����"/�   

)03/0  =P( . �
��� F�QS ��   "�/�$ �" ��M�	�   ���-9

)+/*��" 7/8 , �
����� �9" 7	H
$24  �*S��� ,BUN 

 �Cr  ���� F���") i��
��� ����07/0  =P ,08/0  =P ,

02/0  =P  �03/0  =P .(   qM�� [���� �
� �
�n��

 ��*��	 7�$�" �� �$��]$ � ��� �
$/.+0
  x��.��	 ��



 

  

 �����	 
��� �����	� ����–  ���31  / �����239 / �!�"�	�#� �$	 1392 803 

www.mui.ac.ir  

 ���������	 
�� NPHS2  �WT1 ������ ����� �� ���� ����	 
�� ���� !" # 

�#$) ��	" "/@� ��	" )02/0  =P( . 

 7��"/� 2	 �	�� y
� )�
+�� �	��� � � � 2	 F���( 

SSNS, ���� Q*��.$  7/��8 ����-9)Hypertension  ���

HTN (����"/.� .  )+���< �" ���	"/���  ����17  �����  

)2/47 �P�" ( 7	���
� 2	SRNS �� Q*.$ HTN �"/�� 

)001/0 < P .( �c��2  "�/$)4/15 �P�" (  7���"/� 2	

SSNS    ^���]$ �" ,��*��	" p��( ��/5���13   ����
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Abstract 
Background: Nephrotic syndrome (NS) is a common type of kidney disease in children characterized 
by massive proteinuria, hypoalbuminemia and edema. Response to therapy can be affected by factors 
like pathologic views, genetic and clinical manifestations. The incidence of genetic mutations is 
different in variant geographic locations and races. Response to nephrotic syndrome treatment can be 
influenced by some mutations in WT1 and NPHS2 genes. 

Methods: 49 children suffering from nephrotic syndrome participated in two groups of steroid-
sensitive (n = 14) and steroid-resistant (n = 35) nephrotic syndrome. Mutations in WT1 and NPHS2 
genes analyzed by polymerase chain reaction (PCR) and direct sequencing. Clinical and pathological 
reviews were done too. 

Findings: There was a significant relationship between both primary creatinine and hypertension in 
the first visit and resistance to therapy. Pthological views of focal segmental glomerulosclerosis 
(FSGS), glomerular fibrosis, and glomerular sclerosis were significantly related to steroid resistance 
group (P < 0.001). Genetic analysis for mutations of WT1 and NPHS2 genes among 29 children with 
idiopathic nephrotic syndrome showed 2 and 5 different mutations in WT1 and NPHS2 genes, 
respectively. All of the mutations were seen in steroid-resistant group. 

Conclusion: This study demonstrates the importance of WT1 and NPHS2 analysis and pathological 
study in Iranian children with nephrotic syndrome. 
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