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 دکتر پژمان روحانیدرخواست کننده )درخواست کنندگان(: ینام و نام خانوادگ

 
 

مرکز تحقیقات گوارش،کبد و تغذیه :درخواست کننده سازمان / گروه /بیمارستان / تحقیقاتی مرکزنام 

 کودکان.بیمارستان کودکان مفید گروه گوارش،کبد و تغذیه کودکان

 
 

 دانشگاه علوم پزشکی شهید بهشتی :دانشگاه/ دانشکدهنام 
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 ثبت شناسنامه :اول بخش

 

 بیماری ویلسون در کودکان :ثبتبرنامه  عنـوان

 

 

 

                      مرکز تحقیقات گوارش،کبد و تغذیه کودکان   : سازمان/مرکزتحقیقاتی/بیمارستان/گروه    دکتر پژمان روحانی   :ثبت مسوول اصلی

            را:مدت زمان اج                       :                        کاری ثبتمحیط             علوم پزشکی شهید بهشتی تهران      :دانشگاه/دانشکده

 

دکتر امیر -دکتر کتایون خاتیم -دکتر نقی دارا -دکتر فرید ایمان زاده-دکتر علی اکبر سیاریثبت: راهبردیکمیته اسامی اعضای 

 سایه هاتفی-دکتر بهشته النگ-دکتر پژمان روحانی-حسین حسینی

 

 

 

 

 :ثبتخلاصه ضرورت اجرا و اهداف کاربردی 

بیماری نادر اما برای تشخیص و درمان بـا بـا    نتیکی با وراثت اتوزومال مغلوب میباشد. ایبیماری ویلسون یک بیماری ژن

در کشور هایی که ازدواج فامیلی وجود دارد رایج تر است . این بیماری به علـت اخـتلال   چالش های فراوان همراه است. 

در صورت عدم درمان به موقع نیـاز بـه   در صورت عدم درمان منتهی به مرگ میشود.  .یدبوجود می آ در متابولیسم مس

بررسی روند تغییرات بیمـاری در طـول   ،تعیین بروز بیماریاز  پیوند کبد قطعی است. اهداف اصلی این ثبت عبارت است

تعیـین هزینـه متوسـط    ، مراقبت کامل بیماران در حین درمان، شناسایی افراد در معرض خطر در جامعه و خانواده، زمان

 یکسان سازی روند درمان در موراد مشابهو  کودکی برای محاسبات مراقبتهای بهداشتی ازبیماری درمان 

 

 

 

 

 

 

 

 

مشخصات مسوولين ثبت :دوم بخش  
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 پژمان روحانی: مدیر اجرائی ثبتنام و نام خانوادگی  

 استادیاردانشگاه علوم پزشکی شهید بهشتی رتبه علمی:  

 بیمارستان کودکان مفیدمحل خدمت:  

 خیابان شریعتی بالاتر از حسینه ارشاد دمت:نشانی محل خ 

 rohanipejman@sbmu.ac.irپست الکترونیک:         09123479334شماره تلفن همراه:         تلفن محل خدمت 

 

ضروری است رزومه علمی مسوول اصلی ثبت به پیوست این فرم به معاونت تحقیقات و فناوری وزارت بهداشت درمان و آموزش پزشکی  

 ل گردد.ارسا

 
 : ثبت راهبردیسایر اعضای کمیته مشخصات  

درجه علمیتخصص/ نام و نام خانوادگی ردیف دانشگاه/دانشکده/ مرکز/گروه  

 اصلی محل خدمت

 آدرس و تلفن محل خدمت

فـــــوص تخصـــــص   علی اکبر سیاری 1

ــه  ــد و تغذی گوارش،کب

 کودکان/استاد

ــهید    ــکی ش ــوم پزش ــگاه عل دانش

دبهشتی.بیمارستان کودکان مفی  

خیابان شریعتی بالاتر از حسینیه ارشاد   

22227021  

فـــــوص تخصـــــص   فرید ایمان زاده  2

ــه  ــد و تغذی گوارش،کب

 کودکان/دانشیار

ــهید    ــکی ش ــوم پزش ــگاه عل دانش

 بهشتی.بیمارستان کودکان مفید

خیابان شریعتی بالاتر از حسینیه ارشاد   

22227021  

فـــــوص تخصـــــص   نقی دارا 3

ــه  ــد و تغذی گوارش،کب

ن/استادیارکودکا  

ــهید    ــکی ش ــوم پزش ــگاه عل دانش

 بهشتی.بیمارستان کودکان مفید

خیابان شریعتی بالاتر از حسینیه ارشاد   

22227021  

فـــــوص تخصـــــص   کتایون خاتمی 4

ــه  ــد و تغذی گوارش،کب

 کودکان/استادیار

ــهید    ــکی ش ــوم پزش ــگاه عل دانش

 بهشتی.بیمارستان کودکان مفید

شادخیابان شریعتی بالاتر از حسینیه ار   

22227021  

فـــــوص تخصـــــص   امیرحسین حسینی 5

ــه  ــد و تغذی گوارش،کب

 کودکان/استادیار

ــهید    ــکی ش ــوم پزش ــگاه عل دانش

 بهشتی.بیمارستان کودکان مفید

خیابان شریعتی بالاتر از حسینیه ارشاد   

22227021  

خیابان شریعتی بالاتر از حسینیه ارشاد    بهشته النگ 6  

22227021  

ناس ارشد تغذیه شکار سایه هاتفی 7 خیابان شریعتی بالاتر از حسینیه ارشاد     
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22227021  

8     

9     

10     

 

 

 

ثبت مشخصات کامل: مسو بخش  

 به فارسی: ثبتعنوان  -1

 بیماری ویلسون در کودکان 

 

 : به انگليسی ثبتعنوان  -2

Registry of pediatric Wilson disease  

 

 : ثبتنوع  -3

              سایر پیامدهای سلامت                   درمانی مواجهه خاص           خدمات بهداشتی                      عارضهیا بیماری         

 ..........................................توضیحات : ...................................................................................................................

 

 گستره جغرافيایی ثبت: -4

 ملی                                              

  ...                      ای          نام منطقه/مناطق: ................................................................................................ منطقه           

 بیمارستان های کودکان مفید و مرکز طبی کودکان و حضرت علی اصغر )ع(ها:  بیمارستانی          نام بیمارستان/بیمارستان        
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 :ثبتاهداف اصلی  -5

 تعيين بروز بيماری -1

 بررسی روند تغييرات بيماری در طول زمان -2

 شناسایی افراد در معرض خطر در جامعه و خانواده -3

 ران در حين درمانمراقبت کامل بيما -4

 بهداشتیبرای محاسبات مراقبتهای  .از کودکیبيماری تعيين هزینه متوسط درمان  -5

 یکسان سازی روند درمان در موراد مشابه  -6

 

 

 :ثبت پژوهشیاهداف  -6

 یک در مورد بيماری در مناطق مختلف کشورطالعات اپيدميولوژم -1

 کودکان در سير بيماریبررسی اثر تغذیه  -2

 ای مختلف موجود در سير بيماری و پيش آگهیهبررسی تاثير دارو -3

 در بروز بيماری در کشور ایران شایع یافت خزانه ژنی -4

 بررسی رابطه موتاسيون ژن های مختلف با رفتار بيماری و پاسخ به درمان  -5

 پيوستن به سيستم های رجيستری بزرگ جهان. -6

 وند کبد در موتاسيون های ژن مختلفبررسی پاسخ بيماران به پي -7

 

 

 عریف بيماری )یا رویداد بهداشتی( اصلی مورد ثبت )معيارهای ورود و خروج(:ت -7

اج فاميلی وجود دارد رایج تر وب ميباشد که در کشور هایی که ازدوغلماتوزمال  بيماری ویلسون یک بيماری نادر ارثی به صورت 

موتاسیيون شیناخته    500با بيش از  ATP7B ژن بصورت ژن بوجود می اید. . این بيماری به علت اختلال در متابوليسم مساست

ميیزان اتصیال بیه     ،ترشح مس از کبد به مجیاری صیفراوی کیاهش ميابید     د ژن ميزانردر نتيجه اختلال عملک .شده می باشد

ر راس ان کبد و مغز افیزایش ميابید.   در بافت های مختلف بدن و د ارنده (کاهش ميابد و در نتيجه مسسروبلاسين )عامل نگهد

 آنمی هموليتيکتظاهرات عصبی و روانی و ،بيماری مزمن کبدی ،نارسایی حاد کبد ،اهرات بالينی بيماری از بدون علامتطيف تظ

و غيره متفاوت ميباشد. تشخيص بر اساس مجموعه ای از علایم بالينی آزمایشگاهی پاتولوژی و بررسی ژنتيکیی امکیان پیذیر    

 فوت درمان قطعاً بيماران بدون .می باشد ساعته 24 در ادرار مس دفع و رمس سرولوپلاسمين شامل اوليه تشخيصی روش . است

روی  دی ماننید   چيلتیور  . در درمیان بيمیاران از داروهیای   همترین عامل در کنترل بيماری استتشخيص زودهنگام م ميشوند.

يمیار ییابی در فاميیل درجیه اول از     . بدرمان نياز به پيوند کبد می باشید دی برای اراستفاده ميشود در موپنيسلامين  ترینتين 

 مهمترین اقدامات تشخيص درمانی می باشد. 
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 :ثبت هدفجمعيت  -8

اری به عنوان ميیی با تشخيص قطعی یا احتمالی بالا باشناس ل که به علت مشکلات ثبت شده در فرمسا 17کودکان از سن یک تا 

از هر دو جنس پسر و دختر میی   سال 17تا  1بيماران از سن  براینبيماری ویلسون از هر دو جنس پسر و دختر ثبت می شوند بنا

 باشند. 

 

 :حجم نمونه -9

نفر ییک موتاسیيون بيمیاری زا     90هر  و به صورت هتروزیگوتدر جهان می باشد  1:30000بيماری ویلسون دارای تنوع تقریبی 

نفیر مبیتلا بیه     2665ران به طیو.ر تقریبیی   دارد.در بعضی از نقاط جهان مانند ژاپن تنوع بيشتری دارد پيش بينی ميشود در ای

سال قرار دارند . افزایش ازدواج فاميلی باعث افزایش تعداد  17-1نفر در گروه سنی  1600تا  1000ویلسون باشند که از این تعداد 

  جمعيت می شود.بيماری در 

 

 :شود آوری می ها جمع از آن ثبتهای  دادهاطلاعاتی که منابع  -10

 جمع آوری ثبت اصلی اهداف تحقق برای ثبت فرآیند در مستقيم به طور اوليه منابعرت منابع اوليه می باشد. منابع اطلاعات بصو

،  اطلاعات دموگرافيیک فرم شامل اطلاعات در خصوص این  .ميگردد ثبت آن در بيماران اطلاعات که است فرم خامی و می شود

درمان بيماری می باشد. در تمامی بيمارستان های دانشگاهی کشیور  و نحوه تشخيص و  داده های آزمایشگاهیتظاهرات بيماری 

می باشد و در اختيار همکاران فوق تخصص گوارش کودکیان کیه در تمیامی     3که بعنوان بيمارستان های مراقبت کودکان سطح 

ی گیوارش و کبید   از فیرم گزارشیات بخیش هیا     . اطلاعات مربوط به بيماراناستان های کشور حضور دارند قرار داده می شوند

  .استخراج ميگرددبيمارستان های مورد نظر، از پرونده بيماران و به شکل مستقيم از بيمار و یا همراهان آن توسط پزشک معالج 

اطلاعات پس از تایيد در بانک اطلاعاتی سامانه مرکز تحقيقات گوارش،کبد و تغذیه کودکان ثبت ميشود. نمونیه فیرم در قسیت    

 ده است.پنجم قرار داده ش

 

 :روش بيماریابی -11

روش بيماریابی به طور فعال است مرکز تحقيقات گوارش ،کبد و تغذیه کودکیان در بيمارسیتان مفيید در دانشیگاه علیوم      

انی سطح سوم درمانی کودکان در سرار کشور که در آن هیا همکیاران فیوق تخصصیی     پزشکی شهيد بهشتی با مراکز درم

هستند طی یک برنامه  زمان بندی شیده سیالانه در ارتبیاط فعیال اسیت و       بيماریابیش،کبد و تغذیه کودکان درحال گوار
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و سير بيماری آزمایشیات   در سامانه مرکز تحقيقات وارد نموده پس از ارزیابی ان را به طور دقيق اطلاعات ارسالی از همکار

 را ثبت می نماید.   داروجدید تغيير در ميزان مصرف 

 

 

 :بيماران 1پيگيرینحوه  -12

جدید اطلاعات بيمیاران   روش پيگيری روش مستقيم می باشد . مرکز تحقيقات گوارش،کبد و تغذیه کودکان علاوه بر ثبت موارد 

طراحی شیده   از پيش که در فرم رجيستری) تغييرات در سير درمان معاینات بالينی وآزمایشهای جدیدبيماران قبلی ثبت شده 

. طلاعات بيماران پيگيیری میی شیود    ا چارت پيگيریدهنده بيمار به طور ماهيانه طبق اع از پزشک ارج ( را انجام ميدهد.است

حاصل ميشود و از طریق پيامک مراقبت های بعیدی بيمیار در تیاریخ هیای ییروری       تماس علاوه بر آن با شماره تلفن بيماران

 وری ميگردد.یادآ

 

 :ثبتبيان مسئله و یرورت اجرای  -13

ر زنتيکی به صورت  اتوزمال مغلوب ميباشد که به علت اختلال در متابوليسم مس بوجود می آید. بيماری ویلسون یک بيماری ناد

حمل کننده مس برای دفع مس در صفرا می باشد ایجیاد   Pنوع  ATPaseکه مسئول کدگذاری  ATP7Bدر نتيجه موتاسيون ژن 

ی صفراوی کاهش ميابد، ميزان اتصال به سروبلاسين ژن ميزان ترشح مس از کبد به مجاراین در نتيجه اختلال عملکرد می شود. 

. طيف تظاهرات )عامل نگهدارنده (کاهش ميابد و در نتيجه مس در بافت های مختلف بدن و در راس ان کبد و مغز افزایش ميابد

ک و غيره متفاوت بالينی بيماری از بدون علامت، نارسایی حاد کبد، بيماری مزمن کبدی، تظاهرات عصبی و روانی وآنمی هموليتي

می باشد. اگر بيماری  ميباشد. تشخيص بر اساس مجموعه ای از علایم بالينی آزمایشگاهی پاتولوژی و بررسی ژنتيکی امکان پذیر

تشخيص داده نشود و به موقع درمان نشود بيماری کبد به سرعت به سيروز و نارسایی کبد پيشرفت می کند و آسیي  جبیران   

 می شود. تشخيص بيماری ویلسون در کودکان مشکل می باشد زیرا اغل  بدون علامت هستند.ناپذیر به مغز ایجاد 

د. از طرفی سرانجام بيمیاری  ارد دائمیبيماری ویلسون علی رغم تنوع پایين و به دليل مادام العمر بودن بيماری نياز به مراقبت 

مين داروی بيماران در مورادی بسيار پر هزینه برای کشور و تا دامات درمانی به وقت دارد.به تشخيص زودرس و اقوابسته  شدیدا

درمیانی  شناسایی جامعه بيماران  موسسه حمایتی برای بيمار می باشد که این خود ایجاب می کند که بيماران با ثبت اطلاعات و 

تومیان   40000هزینه ای معادل  آن را باید مصرف کندقرص  2 بيمار روزانه وی ترینتين کهبعنوان مثال دار گردد. بيماران تاسيس

. دارد حمایت بيمه های پاییه(  با استفاده از)برای هر بيمار در سال  تومان 144000000000و معادل  تومان در ماه12000000که معادل 

ای سلامتی بیر بازگرداندن  و در درمان کشور  سيعیآنان ميتواند صرفه جویی وو مراقبت های  بيمارانجمعيت  شناخت بنابراین

                                                           
1
 Follow-up 
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کیه حیداقل در   راه درمان بيماری ميباشد  اتنهماران باشد. علاوه بر آن در صورت عدم درمان به موقع پيوند کبد تمام عمر به بي

هزینه های مراقبت از رد پيوند و کيفيیت   و در ادامه تمامی دارد. به شرط موفقيتان هزینه برای بار اول توم 200000000000حدود 

  ان از چالش های بزرگ درمانی ميباشد.پایين زندگی این بيمار

؛ کنتیرل  تعيیين بیروز بيمیاری   تهيه سيستم ثبت این امکان را فراهم ميکند تا با شناسایی این بيماران سيستم یکدست برای 

ممانعیت از   مراقبت کامل بيماران حين درمان، ،شناسایی افراد در معرض خطر در جامعه و خانوادهعوارض؛ تشخيص زودهنگام، 

 روش هیا  بهترین بالا، کيفيت با هایی داده آوری جمع کاهش مرگ و مير ناشی از این بيماری شود. بنابراین با وند کبد و نهایتاًپي

  فراهم می گردد. ملی سطح برای اجرای آن در ریزی و عوارض آن و برنامه کودکانویلسون بيماری  درمان بهبود برای

ن در بيمارستانها، درمانگاهها و مراکز بهداشتی و درمانی واقع در سراسر کشور اطلاعات با استفاده از پرونده ثبت شده بيمارا

کودکان ثبت می گردد که در نهایت منجر به افزایش آگاهی ما در جهت عملکرد کارآمد و بهبود نتایج  ویلسونمربوط به بيماری 

ریيه های بهترین روش های درمانی با کمک همچنين یک فضای مشترک برای آزمون ف. می گردد ویلسوندرمان بيماری 

آزمایش های بالينی با کيفيت و با حجم نمونه بزرگ ایجاد می گردد. بدین ترتي  متخصصين، محققين و مسئولين سيستم 

ل نظر و بهبود عملکرد درمان و تحقيق در این زمينه منجر می بهداشتی کشور می توانند با یکدیگر در ارتباط بوده و به تباد

  گردد.

 :های موفق در سایر کشورهای دنيا ثبتنمونه و  ثبتسابقه   ،بررسی متون -14

  Yaleکشور وجود ندارد. در دنيا در اییالات متحیده در دانشیگاه    در حال حایر هيچ برنامه ی ثبت در مورد بيماری ویلسون در

بیرای آینیده   جهت تحقيیق  اطلاعات غنی در بانکایجاد یک شروع شد ه است . هدف اوليه  برنامه ثبت 2017ل اساولين بار در 

 برای پایش سلامت بيماران .  ای تشخيصی به موقع و مهمترین روشاری ویلسون می باشد. دو هدف اوليه عبارت است از راههبيم

وع برنامه برای بهتر پيگيری کردن بيماران می باشند .تاریخ شر Bio Markerیک مشترکا به دنبال  ایالات متحده و بریتانيا با هم

در نظر گرفته شده است . نوع مطالعه  2027نوامبر  15پایان برنامه  می باشد. 2022نوامبر  15ليه در و بررسی او 2017دسامبر  18

observational cohort  سراسیر آمریکیا و    شیبکه ثبیت در   ميشود به قطعیبيماری ویلسون می باشد بيمارانی که تشخيص

  .می باشد (ricarda.tamlin yale.edu).ریکاردا تاملين.مسئول برنامه پروفسوربریتانيا معرفی ميشوند 

بانک اطلاعات خوب جمع آوری شده و سپس یک  در ابتدا .راه اندازی شد 2008-2004در سال   Eurowilson registryدر اروپا 

ها و سپس عوارض آن می باشد. علاوه بیر آن  ثبت ادامه یافت و در حال حایر نيز ادامه دارد. هدف بررسی اثر بخشی انواع دارو

بيماران که نياز به پيوند کبد داشته باشند از نظر عوارض عصبی ویلسون پس از پيوند بررسی ميشیوند . کشیور هیای ترکيیه و     

 فوق پيوستند.پروژه به هندوستان نيز 

 

 :اطلاعات کيفيت ارزیابی و تحليل تجزیه و آوری جمع ثبت، اجراء روش   -15
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کامل ثبت اطلاعات )بخش پنجم(طراحی شده است.این فرم در بانک اطلاعات مرکیز تحقيقیات گوارش،کبید و تغذییه      یک فرم

ع کليه همکاران گوارش،کبد و تغذیه کودکان سراسر کشور از طرییق انجمین گیوارش    وجود دارد. ابتدا این فرم به اطلاکودکان 

اطلاعات بيماران قبلی و مورد های جدید را پس از تایيد تشخيص  معرفی ميشود و سپس پزشکان ثبت رسانيده می شود و طرح

ایميل به فردی که در مرکز تحقيقات فقط مسئول طرح ویلسون می باشد ارسال ميکننید.ویزیت   در فرم ها وارد کرده و از طریق

بيمار مجددا به فرد مسئول  هر پيامک به آن اطلاع رسانی ميشود و سپس اطلاعات جدید  بيماران )ملاقات های بعدی(از طریق 

ویلسون با برنامه زمانبندی شده به صورت فعال با همکاران در سراسر کشور در  ثبتاز طریق ایميل ارسال می گردد .فرد مسئول

ته باشیند امتيیاز ات ماننید    در طیرح داشی   بهتری  ارتباط است.و اطلاعات بيماران را بروز می نماید. برای پزشکان که مشارکت

 جدید در نظر گرفته ميشود. جهت پروژه های تحقيقات تتسهيلا

 

 آوری آن: آوری اطلاعات و نحوه جمع مشخصات ابزار جمع -16

اطلاعات بيمیاران قبلیی از طرییق     ،بيماران توسط پزشک فوق تخصص گوارش،کبد و تغذیه کودکان تشخيص داده ميشود

سه ماه با بيماران تماس تلفنی گرفته ميشیود ودعیوت   می گردد. هر  جمع آوریپرونده پزشکی و مراجعه حضوری بيماران 

برای مراجعه حضوری و در صورت غير امکان به صورت تلفنی اطلاعات و تغييرات ثبت ميشود. اطلاعات بيماران جدید نيز از 

ز اطلاعات بيماران پس از ثبت در فیرم مخصیوص ا   می گردد.  جمع آوریطریق پرونده پزشکی و مراجعه حضوری بيماران 

طریق ایميل ارسال ميشود، در مرکز تحقيقات تيم فعال به بررسی های ایميل ها ميپردازد و در صورت تایيد اطلاعات را در 

سامانه ثبت می نماید و تغييرات به صورت هر سه ماه پيگيری ميشود. یاداوری به بيماران جهت ملاقات بيماران بیا پزشیک   

برای تجزیه تحليل  محدود فرم های ارسالی در ماه این نوع فعال امکان پذیر است . پيامک ارسال ميگردد. با توجه به تعداد

اطلاعات ما سه گزارش مختلف خواهيم داشت در ابتدا در داشبورد مدیریتی گزارش آنلاین برحس  نیوع بيمیاری، سیابقه    

ش ماهيانیه و سیاليانه نيیز برحسی      خانوادگی ، پزشک معالج و ... را به صورت گزارش آنلاین خواهيم داشت در ادامه گزار

 متغييرهای موجود در چک ليست از داده های ثبت شده منتشر می گردد.

 

 ساختار مدیریتی ثبت: -17

 بر طبق فلو چارت

 ثبت: مدیریتیفلوچارت ساختار  -18
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 گردد: باشد، اطلاعات زیر تکميل درصورتيکه برنامه ثبت پيشنهادی در حال اجرا می -19

 ثبت: ابقه برنامهس  -19-1

 

 

 

 

 ا کنون:تتعداد بيماران ثبت شده  -19-2

 ریاست مرکز تحقیقات 

  )دکتر علی اکبرسیاری(

 مسئول ثبت طرح ویلسون 

 )دکتر پژمان روحانی(

 

 

 ITمسئول 

نرم افزاری و سخت  لاعات ومسئول حفاظت و حراست از... اط

 افزاری سامانه ..

مسئول آمار مرکز جهت نظارت و تحلیل   مسئول نظارت و ثبت اطلاعات در سامانه

 داده ها 
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 :به چاپ رسيدهتعداد گزارشات و مقالات  -19-3

 

 

 

 

 

 دلائل نياز به حمایت معاونت تحقيقات و فناوری: -19-4

 

 

 

 

 ها: داده انتشار پروتکلو اصول محرمانگی، مالکيت  -20
ماریشان بسیار آسیب پذیر میباشند لازم است تا اطلاعات آنان به شـکل ویـژه ای   از آنجاییکه مبتلایان به بیماریهای نادر به دلیل بی

. همینطور بـا  دسترسی به آنها تنها برای افراد محدودی که در کميته مربوطه تعيين ميشوند مجاز باشدجمع آوری شده و 

مالکيیت اطلاعیات   للی ممکن است عضو باشـند   توجه به اینکه در این نوع ثبت افراد مختلفی از سازمانها، ادارات و مراکز بین الم

بدست آمده و نشر مطال  علمی حاصل از تحقيقات ، تعيين الویت های مطالعاتی  بایستی از قبل در کميته ها مطرح و 

 در مورد آن  تعيين تکليف گردد

 

 

 

 ملاحظات اخلاقی: -21
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را کـه در ایـن    ،  رییایت نامیه ای  شرکت در این برنامه به جهت وارد نمودن افراد در برنامه ثبت پس از توضیح  اهداف و اهمیت 

را به امضا والدین رسانیده میشود. که فرم آن  براساس دستوالعمل های مصوب وزارت بهداشت و درمان تنظيم شدهخصوص 

 به پیوست ضمیمه میگردد.

 
 

 :یی در انجام ثبت و روش حل مشکلاتمشکلات اجرا -22

نیازمند برنامه ریزی دقیق به جهـت     هماهنگی در سطح وسيع  و کشوری داشته نیاز بهها از آنجاییکه ثبت این دست از بیماری

نظارت دقيق بر نحوه اجرا و رعایت مفاد و دستوالعمل های توجیه و هماهنگی بین بخشی میباشد. پس از اسقرار سامانه ثبت، 

اد آگاه به موضـوع، متعهـد، مـدیر و آشـنا بـه مسـائل       که آن را میتوان  از طریق  انتخاب افر معين شده از دیگر مشکلاتی است

 اجرائی  که مسولیت ناظرت بر نحوه اجرا را بعهده بخواهند گرفت،   انجام داد.  

از آنجائیکه یکی از اهداف مهم در این گونه ثبت ها  انجام مطالعات بنیادی، شناسائی علل زمینـه بیمـاری و بـدنبال آن اسـتفاده از     

لازم از مهمترین عوامل موفقيت و ییا   تامين هزینه هایبا علت  و همچنین کارآزمای های بالینی میباشد  درمانهای متناسب 

لازم به ذکر است به دلیل نادر  اینکه منابع مالی از کدام محل و یا محلهای ميتواند تامين شود. شکست این برنامه ميباشد.

طرف سیستم درمانی مورد توجـه کـافی قـرار نگرفتـه و تحقیقـات لازم نیـز در        بودن،  مدیریت علمی  این دست از  بیماریها      از

. در حاليکه،  هر گونه تحقيقی در این حوزه که باعث افزایش خصوص شناسائی علل ایجاد کننده بیماری  صورت نگرفته است

مانی   خواهد شید کیه   اطلاعات و بدنبال آن تشخيص و درمان گردد سب  کاهش قابل توجه ای در  این هزینه های در

. این مشکل نیز با شناسائی و تعیین منابع مالی دولتی و غیـر دولتـی  و یـا از طریـق     مویاعات مهم در اقتصاد سلامت ميباشد

 انجمن های حمایت از بیماریهای خاص و موارد دیگر  قابل پیگیری مبیباشد.  

 

 

 

 

 فهرست منابعی که در بررسی متون استفاده شده است: -23

 

1. Reilly M, Daly L, Hutchinson M. An epidemiological study of Wilson’s disease in the Republic of 
Ireland. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1993;56:298–300. 
2. Socha M, Janczyk W, et al. Wilson’s Disease in Children: A Position Paper by the Hepatology 

Committee of the European Society for Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition. JPGN 

2018;66: 334–344 



 ها اندازی نظام ثبت بیماری فرم درخواست راه  - معاونت تحقيقات و فناوری 13
 

 
 

3.Bandmann O, Weiss KH, Kaler SG. Wilson’s disease and other neurological copper disorders. Lancet 
Neurol 2015;14:103–13. 
4. Roberts EA, Schilsky ML. Diagnosis and treatment ofWilson disease: an update. Hepatology 
2008;47:2089–111. 
5. European Association for Study of Liver. Clinical practice guidelines: Wilson’s disease. J Hepatol 
2012;56:671–85. 
6. Guyatt GH, Oxman AD, Schunemann HJ, et al. GRADE guidelines: a new series of articles in the Journal 
of Clinical Epidemiology. J Clin Epidemiol 2011;64:380–2. 
7. Dhawan A, Taylor RM, Cheeseman P, et al. Wilson’s disease in children: 37-year experience and 
revised King’s score for liver transplantation. Liver Transpl 2005;11:441–8. 
8. Lin LJ,Wang DX, Ding NN, et al. Comprehensive analysis on clinical features of Wilson’s disease: an 
experience over 28 years with 133 cases. Neurol Res 2014;36:157–63. 
9. Rukunuzzaman M. Wilson’s disease in Bangladeshi children: analysis of 100 cases. Pediatr 
Gastroenterol Hepatol Nutr 2015;18:121–7. 

 

 

 

 

 
 
 

 

 



.    8836356080های تماس:    تلفن.  15، طبقه Aو زرافشان، ستاد مرکزی وزارت بهداشت، درمان و آموزش پزشکی، معاونت تحقیقات و فناوری، بلوک  تهران، شهرک قدس )غرب(، بین فلامک نشانی پستی:

 http://www.hbi.ir  نشانی صفحه اینترنتی:

 

 :ی یروری ثبتمتغيرهاحداقل  جدول -24

ف
 ردی

عملی تعریف علمی  کیفی کمی نوع متغیر عنوان متغیر  مقیاس نحوه اندازه گیری 

ل
 مستق

 وابسته

 پیوسته

 گسسته

ی
 اسم

رتبه
 

ی
ا

 

رح حالش        خویشاوندی 1 خیر(-کیفی)بلی   
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 ها : فرد و حق الزحمه آن ذکر مشخصات کامل و ميزان اشتغال هر هزینه کارمندی )پرسنلی( با -26
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سرویس دهنده مرکز موضوع آزمایش یا خدمات تخصصی  
تعداد کل دفعات 

 آزمایش
 جمع ) ریال ( هزینه برای هر دفعه آزمایش

     

     

     

     

  ها جمع هزینه های آزمایش

 

 فهرست وسایل و موادی که باید از اعتبار این طرح از داخل  یا خارج کشور خریداری شود:

 رمصرفی:وسایل غي -28

 شرکت فروشنده ایرانی شرکت سازنده کشورسازنده نام دستگاه
تعداد 

 لازم
 قيمت کل قیمت واحد
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 موادمصرفی: -29

 شرکت سازنده کشورسازنده نام ماده
ه شرکت فروشند

 ایرانی
مقدار  یا تعداد

 لازم
 قيمت کل قیمت واحد

 

 

      

 

 

      

 هزینه های دیگر

 ریال                                                                          سایر موارد

 جمع هزینه های طرح :

  هزینه مسافرت  هزینه پرسنلی

  هزینه های دیگر  ها و خدمات تخصصی هزینه آزمایش

    هزینه مواد و وسایل مصرفی

  جمع کل  هزینه وسایل غیر مصرفی

 

 ها: منابع تأمين هزینه -30

 ملاحظات میزان مشارکت ع تأمین مالینام موسسه یا سایر مناب ردیف

1    

2    

 

 .ریال…………………………مبلغی که از منابع دیگر کمک خواهد شد و نحوه مصرف آن :                                

                        درخواست می شود :       از معاونت تحقیقات وزارت بهداشت باقیمانده هزینه های طرح که تامین آن 

 .ریال…………………………
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 یمائم :مپنج بخش

 های مورد استفاده در ثبت ها و دستورالعمل نمونه فرم -1

 رزومه علمی مسوول اصلی ثبت -2

 فرم رضایت آگاهانه در برنامه ثبت -3

 ا تا کنونهای برنامه ثبت در حال اجر فهرست گزارشات و مقالات به چاپ رسیده از منابع داده -4

 ها  سازماننهادها و سایر  و یا گواهی تأمین اعتبار توسط مرکز، دانشگاه -5

 

 

 

 

 

 


