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 :کلمه ( 250-200) مقدمه  

Cyst) سیبروزیف کیستیس i c Fi brosi s )جهش در ژن  لینادر و مزمن است که به دل یکیژنت يماریب کیCFTR 

(Cyst i c Fi brosi s Transmembrane Conductance Regul ator) و با اختلالات گسترده در  شودیم جادیا

 یکیهمچنان  يماریب نیا ر،یاخ يهادر دهه یماندر يهاشرفتیها همراه است. با وجود پارگان ریو سا یگوارش ،یتنفس يهاستمیس

 يستریرج جادی. هدف از ارودیبالاتر، به شمار م وعیبا ش یدر مناطق ژهیودر جوامع مختلف، به یسلامت عموم یاصل يهاشاز چال

را  مارانیب یدرمانو  ،ینیبال ک،یداده جامع و متمرکز است که اطلاعات دموگراف گاهیپا کیتوسعه  س،یبروزیف کیستیس مارانیب

مداخلات  یاثربخش یابیارز ،يماریب تیریبهبود مد يبرا يدیکل يعنوان ابزاربه يستریرج نیو رصد کند. ا ل،یتحل ،يآورجمع

 .کندیعمل م کیولوژیدمیاپ يالگوها ییو شناسا ،یدرمان
 يهامراقبت تیفیارتقاء ک تیبر اهم ،یمبتلا در سطح مل مارانیروز از بو به قیدق يهاداده يآورمطالعه با تمرکز بر جمع نیا

 يهااز روش يریگدارد. با بهره دیبر شواهد تأک یمبتن يهايگذاراستیاز س یبانیو پشت ،یعلم يهاپژوهش لیتسه ،یبهداشت

 مارانیخاص ب يازهاین ییپروژه به شناسا نیو پاسخ به درمان، ا ،يماریشدت ب ،یکیاطلاعات ژنت ثبتاز جمله  ،يستریاستاندارد رج

 ه،یاول يهاو کمبود داده یرساختیز يهاتیمحدود رینظ ییهاچالش رغمیمنابع سلامت کمک کرده است. عل نهیبه صیو تخص

برداشته  سیبروزیف کیستیس مارانیب ینیبال جیو بهبود نتا یدر جهت ارتقاء آگاه یاساس یو محققان گام یمراکز درمان يهمکار

 است.

 

 :اهداف 

 اهداف  اصلی

 فیبروز کیستیکدر بیماري  ،هاي دموگرافیک، مشاهدات کلینیکی، آزمایشگاهیدادهایجاد پایگاه داده از  .1

 فیبروز کیستیکنتایج درمان و عوارض درمان بیماري  ،ایجاد پایگاه داده هاي روشهاي درمانی .2

 فیبروز کیستیکبیماري  Follow Upایجاد پایگاه داده هاي پیگیري و  .3

 در منطقه کیستیکفیبروز شناخت شیوع و انسیدانس بیماري  .4

 در ارتباط با مشخصات دموگرافیک بیمار فیبروز کیستیککشف الگوهاي گوناگون بیماري  .5

 ایجاد مدل پیش بینی بر اساس داده هاي  جمع آوري شده  بیماران. .6

 یکفیبروز کیستایجاد مدل پیش بینی براي بررسی تاثیر روشهاي مختلف تشخیصی و درمانی در بیماران مبتلا به بیماري  .7

 منطقهفیبروز کیستیک درشناخت الگوي بیماري  .8

 کمک به بهبود فرآیندشناخت تشخیص و درمان بیماران .9



 ایجاد یک زیر ساخت براي پژوهش در حوزه بیماري فیبروز کیستیک .10

 فیبروز کیستیکپکمک به تشکیل کلوپ هاي روان درمانی مجازي درون شبکه اي بین بیماران مبتلا به بیماري  .11

 فیبروز کیستیکافزایش همکاري بیمار با پزشک در جهت  پیگیري بیماري ودرمان  به دلیل عضویت در کلوپ هاي بیماري  .12
 

 :اهداف پژوهشی

 در منطقه گوارش کودکانشناخت شیوع و انسیدانس بیماري  .1

 در ارتباط با مشخصات دموگرافیک بیمار گوارش کودکانکشف الگوهاي گوناگون بیماري  .2

 پیش بینی بر اساس داده هاي  جمع آوري شده  بیماران. ایجاد مدل .3

  گوارش کودکانایجاد مدل پیش بینی براي بررسی تاثیر روشهاي مختلف تشخیصی و درمانی در بیماران مبتلا به بیماري  .4

 منطقهدر  گوارش کودکانشناخت الگوي بیماري  .5

 کمک به بهبود فرآیندشناخت تشخیص و درمان بیماران .6

  گوارش کودکانایجاد یک زیر ساخت براي پژوهش در حوزه بیماري  .7

  گوارش کودکانکمک به تشکیل کلوپ هاي روان درمانی مجازي درون شبکه اي بین بیماران مبتلا به بیماري  .8

 گوارش کودکانافزایش همکاري بیمار با پزشک در جهت  پیگیري بیماري ودرمان  به دلیل عضویت در کلوپ هاي بیماري  .9

 
  

 مطالعه طولی :نوع مطالعه 

  
  اجراروش:  

 شناسايی آيتم هاي داده اي:

هاي دیگر و همچنین مشاهده میدانی فرایندهاي هاي طراحی شده در کشوربا توجه مقالات و مطالعات انجام شده و  رجیستري

ثبت و بایگانی مدارک پزشکی، تشخیص، درمان، و پیگیري اقدامات پس از درمان براي بیماران مراجعه کننده به  پذیرش، ترخیص،

 شوند.اي استخراج میهاي دادهفیلد  بیمارستان قائم)عج( و بیمارستان دکتر شیخ

 نجام شده براي بیماران مراجعه کننده.هاي دموگرافیک و کلینیکی و اقدامات ابررسی فرم هاي موجود مرتبط با دریافت و ثبت داده

 ها:ايجاد مجموعه حداقل، مطلوب و ايده آل داده

ها تعیین خواهد شد که ، رهبري و هدایت و ارتباط با متخصصان را در  یک گروه نظارت کننده جهت تهیه مجموعه حداقل داده

 ها به عهده خواهد داشت. روند تهیه مجموعه حداقل داده

باشد. لذا از میان متخصصان در حوزه این ی استفاده از خرد جمعی و کثرت گرایی نظرات شرکت کنندگان میاصول روش دلف

نماییم. در روش دلفی با توجه به دامنه و گستره موضوع و منابع قابل دسترس تعداد بیماري با دقت زیاد گروهی را انتخاب می

 بر این است که شرکت کنندگان براي هم ناشناس باقی بمانند.شرکت کنندگان متفاوت خواهد بود. در این روش تلاش 

باشد که در طی این مراحل سعی بر آن است که حداکثر استفاده از نظرات گروهی را به این روش  شامل چندین دوره تکرار می

 عمل آورده، مخالفت و ناسازگاري به حداقل برسد.



هایی خواهد بود که در مرحله شناسایی آیتم گیرد ، حاوي آیتممتخصصان گروه قرار میهایی که  در دور اول در اختیار پرسشنامه

شود تا اهمیت نگهداري هرکدام از فیلدها، در زمینه ها، از متخصصان خواسته میاي بدست آمده است. در این پرسشنامههاي داده

هاي در نظر گرفته شده کنار هر فیلد در باکس 5تا  0ن را بررسی نمایند و ارزش پیشنهادي خود را بی بیماري فیبروز کیستیک

درج نمایند  و در هر بخش چنانچه فیلدي  در این پرسشنامه درنظر گرفته نشده است، در بخش فیلدهاي پیشنهادي درج نمایند تا  

لدهایی هست که در در دور بعدي به فهرست فیلدها جهت نظر سنجی از سایر متخصصان افزوده گردد. نقش دور اول تعیین فی

دورهاي بعدي بررسی می شوند اطلاعات دور اول با ترکیبی از روش کمی و کیفی تحلیل خواهد شد و اطلاعات دور دوم و دورهاي 

شوند. یک نمره میانگین که نشانگر توزیع بعد ماهیتی کاملا کمی خواهند داشت و از فنون رتبه بندي و درجه بندي تحلیل می

شان در مقایسه با تصویر کلی، در کجا قرار زیادي دارد زیرا باید به شرکت کنندگان نشان داده شود که نمره نمره هاست اهمیت

هاي بدست دادن فرصت به شرکت کنندگان براي تجدید نظر در نظراتشان عنصر اساسی در رسیدن به اجماع می باشد. با توجه به رتبه. دارد

هاي قضاوت گروه دراختیار متخصصان خورد استاندارد آماري از میانه و چارکهمراه  بازدردور بعد به آمده پرسشنامه قبل اصلاح خواهد شد و

بندي هاي پس از اجراي آخرین دور نظر سنجی نتیجه نوعا به شکل یک  فهرست و  همچنین با توجه به رتبه  قرار خواهد گرفت.

-هاي حداقل، مطلوب و ایده آل بیماري فیبروز کیستیک ارائه میادههاي مختلف، تحت عناوین مجموعه دانجام شده در طی دور

  گردد.

 طراحی پايگاه داده:

 ایجاد و تست  پایگاه داده  براي ثبت نتیجه مشاهدات، معاینات، آزمایشات، و اقدامات درمانی .

 تعريف فرهنگ داده ها:

ها شود. این فرهنگ لغت دادهاندازه گیري و ثبت  بایددهد که چه چیزي، چه وقت و چگونه  ها نشان میفرهنگ لغت داده این 

 گزارش  شود.  ICهاي کیفیت شاخص ریجستريمشارکت کافی در با باید  ست کهشامل یک تفسیر دقیق از داده ها

ها )مخرج / تعیین بسیاري از شاخص . برايکندمی توصیف ها راهاي عمومی و سازمانی و شاخصویژگیاول اصطلاحات، قسمت 

دهد  اده را شرح مید نحوه ارائهساختار پایگاه داده و  دومهاي مرتبط )اطلاعات خام( مورد نیاز است. بخش پردازش داده ، صورت( 

 .گردندمیارائه نمونه و توضیحات فنی تعریف  مورد تحویل با ، داده هاي خامسومدر قسمت  و

 طراحی وب سايت:

هاي کلینیکی و اقدامات انجام شده برا ي بیمار در مراجعات بعدي . طراحی و ایجاد وب سایت براي دریافت، ثبت،  و ذخیره داده

هاي جمع آوري شده، آنالیز و داده کاوي داده ها، تبادل داده  ایجاد وب سایت  براي دسترسی محققین و پژوهشگران به داده

 .دیگر مراکزذخیره شده در پایگاه داده با 

 

 :يافته ها 

 يدیکل يهاافتهیگزارش،  نیدر منطقه خراسان اجرا شده است. ا کیستیک سیبروزیف مارانیب تیوضع لیو تحل شیهدف پابا طرح 

 .دهدیموجود ارائه م يهابر داده یبتنصورت خلاصه و مطرح را به نیا
از  مارانیب یسن عیاست. توز کیستیک سیبروزیمبتلا به ف ماریب 307 شیطرح شامل پا نی: اکیدموگراف لیو پروفا یتیجمع پوشش

 ن،ینفر( دختر هستند. همچن 132حدود ) ٪43نفر( پسر و  175حدود ) ٪57 ،یتیبوده و از نظر جنس ریسال متغ 40ماه تا  4

اند، که متولد شده یلیبدون نسبت فام ینینفر( از والد 71حدود ) ٪23و  یلیبا نسبت فام ینینفر( از والد 224)حدود  مارانیب 73٪

 است. تیجمع نیدر ا يشاوندیخو يهاازدواج يبالا وعیدهنده شنشان



Pseudomonas aerugiمبتلا به عفونت  مارانیتعداد ب دهدیها نشان مداده یها: بررسعفونت روند nosa  نفر در سال  235از

اقدامات  ای یدرمان يهابهبود پروتکل جهینت تواندیتوجه مکاهش قابل نیاست. ا افتهیکاهش  1403نفر در سال  89به  1402

 عوامل مؤثر است. ییشناسا يشتر برایب لیتحل ازمندیباشد و ن رانهیشگیپ
 افتهی شیافزا 1403روز در سال  8.34به  1400روز در سال  7.83از  مارانیب يبستر يروزها نیانگی: ميبستر يروزها نیانگیم

 يهامراقبت يسازنهیو به شیافزا نیعلل ا یکه ضرورت بررس دهیروز رس 47به  1401در سال  يبستر ياست. حداکثر روزها

 .دهدیرا نشان م یمارستانیب
اما  افته،یکاهش  1400در سال  لوگرمیک 14.7332به  1399در سال  لوگرمیک 15.3583از  مارانیوزن ب نیانگیرشد: م يپارامترها

در سال  0.003به  1401در سال  0.081قد از  Zبهبود نشان داده است. در مقابل، نمره  1402در سال  0.81وزن تا  Zنمره 

 است. مارانیبهبود رشد ب يهدفمند برا ياهیبه مداخلات تغذ ازین انگریکه ب افتهیکاهش  1403
 یاتیح تیو ظرف( 17.29534 اریانحراف مع) ٪74.9291( برابر FEV1) هیثان کیدر  ياجبار یحجم بازدم نیانگی: ميویر عملکرد

دهنده تنوع در (، نشاندیتا شد یعیشدت )طب يبندها، همراه با دستهداده نیگزارش شده است. ا ٪85.15( برابر FVC) ياجبار

 است. یعملکرد تنفس مداوم شیپا تیو اهم مارانیب يویر تیوضع
گزارش شده است.  زیکبد ن وندیو پ روزیس ،ياز استئاتوز کبد يدارند، اما موارد یعیطب يعملکرد کبد مارانیب ٪82: يکبد تیوضع

 دارد. دیتأک يمنظم عملکرد کبد شیبر لزوم پا هاافتهی نیا
دهنده است که نشان( 200تا  25)دامنه  تریل/مولیلیم 99.8561تا  96.9459 نیتست عرق ب جینتا نیانگیتست عرق: م جینتا

 است. کیستیک سیبروزیف قیدق صیتست در تشخ نیا تیو اهم يماریتنوع در شدت ب
و بر  دهدیارائه م کیستیک سیبروزیمبتلا به ف ماریب 307 تیاز وضع يطرح اطلاعات ارزشمند نی: اشنهاداتیو پ يریگجهینت

Pseudomonas aerugi يهاعفونت زیآمتیکاهش موفق ،يشاوندیخو يبالا وعیش nosaمرتبط با رشد و  يها، و چالش

 دارد.  دیتأک يبستر

 

 بحث:

 يهااست، با شاخص سیبروزیف کیستیمبتلا به س مارانیب ینیبال يهالیاز پروفا یعیوس فیط انگریکه نما ،يستریرج نیا يهاداده

Pseudomonas aerugi ژهیو)به یکروبی(، بار مFVCو  FEV1)مانند  يویعملکرد ر nosaشاخص توده  ياهیتغذ تی(، و وضع(

با عفونت مزمن  ییهادر گروه FEV1 یجیو کاهش تدر مارانیب یسن نیانگیاند. مشده لی( تحلنیآلبوم ی[ و سطح سرمBMI] یبدن

Pseudomonas aerugi ژهیوبه ،ییایباکتر nosaيها)مثل گزارش نیشیپ کیولوژیدمی، با مطالعات اپ European 

Cyst i c Fi brosi s Soci ety بیدر تخر ییایباکتر يهالمیوفیب يدیدهنده نقش کلراستا بوده و نشان( همریاخ يهادر سال 

 يهامیآنز يو آزادساز فعالشیب یمنیاز پاسخ ا یشامل التهاب مزمن ناش کیولوژیزیپاتوف يهاسمیاست. مکان هاهیمزمن ر

 دهد. حیکاهش عملکرد را توض نیا تواندیالاستاز( م لی)مانند نوتروف کیتیپروتئول
از موارد مشاهده شد، با اختلال عملکرد کانال  یتوجهدر درصد قابل ینمیپوآلبومیو ه BMIکه با کاهش  ماران،یب ياهیتغذ تیوضع

CFTR (Cyst i c Fi brosi s Transmembrane Conductance Regul ator) نیپانکراس مرتبط است. ا ییو نارسا 

سوءجذب  دهدیدارد که نشان م یخوان( همF508دلتا يهاونیموتاس يبر رو قاتی)مانند تحق ریاخ یبا مطالعات مولکول افتهی

شامل  ياهی. مداخلات تغذکندیم فایا هیدر سوءتغذ ینقش مهم یپانکراس يهامیکمبود آنز لیبه دل هانیو پروتئ هایچرب

 ییگومؤثر در نظر گرفته شود، هرچند پاسخ يامداخله ياستراتژ کیعنوان به تواندیم يپرکالر يهامیو رژ یمیآنز يهامکمل

 وابسته باشد. يماریو شدت ب یکیژنت يبوده و ممکن است به فاکتورها ریمتغ



Pseudomonas aerugi يبالا وعیش nosa مطالعه، که با کاهش  نیدر اFVC دارد، لزوم  یهمراه يویالتهاب ر شیو افزا

( و نیسیمای)مانند توب یاستنشاق يهاکیوتیبی. استفاده از آنتکندیهدفمند را برجسته م یکروبیضدم يهاياستفاده از استراتژ

 تواندیاند، مشده هی( توصECFS 2023 يها)مانند دستورالعمل ریاخ ینیبال يکه در راهنماها ،یکیوتیبیآنت یچرخش يهاپروتکل

 يهاهیدر سو ژهیورشد، بهروبه یکیوتیبیحال، مقاومت آنت نیرا بهبود بخشد. با ا یآگهشیرا کاهش داده و پ یکروبیبار م

 .کندیم يرا ضرور هايباکتر یپیو فنوت یپیژنوت شیبه پا ازیاست که ن یمقاوم، چالش مهم-دارویمولت

 

 نتیجه گیري:

از  يادهیچیپ يهابا چالش يماریب نینشان داد که ا س،یبروزیف کیستیمبتلا به س مارانیجامع از ب يهابا ارائه داده ،يستریرج نیا

 Pseudomonasمزمن با  يهاو عفونت ون،یجستیاز مالد یناش هیسوءتغذ ،يویعملکرد ر روندهشیجمله کاهش پ

aerugi nosa يغربالگر اینوپان )مانند تست عرق  يغربالگر قیزودهنگام از طر صیتشخ تیهماز ا یحاک هالیهمراه است. تحل 

 يهامکمل ،یتنفس یوتراپیزیشامل ف ،یاست. مداخلات درمان یکروبیو کشت م يرومتریمداوم با استفاده از اسپ شی( و پایکیژنت

حال، ظهور مقاومت  نیرا بهبود بخشند. با ا مارانیب يو بقا یزندگ تیفیک توانندیهدفمند، م یدرمانکیوتیبیو آنت ،ياهیتغذ

 یومیکروبیو م یکیژنت لیبر اساس پروفا شدهيسازیشخص يهايبه توسعه استراتژ ازیو تنوع پاسخ به درمان، ن یکیوتیبیآنت

 .کندیرا برجسته م مارانیب
 تیهمراه با تقو ،یبیو مداخلات ترک CFTR يمدولاتورها یاثربخش یابیبا تمرکز بر ارز ندهیآ قاتیتحق شودیم شنهادیپ

 جیو بهبود نتا يماریبه کاهش بار ب تواندیم کردیرو نیانجام شود. ا ،يماریب نیبلندمدت ا تیریمد يبرا یبهداشت يهارساختیز

  منجر گردد. سیبروزیف کیستیس مارانیدر ب ینیبال

 

 تقدير و تشكر: 

که با حضور فعال در  CFتشکر صمیمانه از بیماران سیستیک فیبروزیس و خانواده هاي محترمشان، به ویژه اعضاي دلسوز انجمن  

 بیمارستان، نقش ارزشمندي در پیشبرد این طرح ایفا کردند.
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