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 ثبت شناسنامه :اول بخش

 

 :ثبتبرنامه  عنـوان

 روتیک در کودکانسندروم نف

 

 

                               کلیه کودکان مرکز تحقیقات:  سازمان/مرکزتحقيقاتی/بيمارستان/گروه               تر نسرین اسفندیاردک: ثبت مسوول اصلی

           سال 3 زمان اجرا: مدت      مرکز تحقیقات کلیه کودکان: کاری ثبتمحيط          وم پزشکی شهید بهشتیعل :دانشگاه/دانشکده

 

 ثبت: راهبردیکميته اسامی اعضای 

 دکتر معصومه محکم، دکتر محمد تقی طباطبائی، دکتر رضا دلیرانی، دکتر نسرین اسفندیار، خانم آتنا سیفی

 

 

 :ثبتخلاصه ضرورت اجرا و اهداف کاربردی 

مادرزادی، اکتسابی، یا حتی در زمینه  یا می تواند به علل ارثیسندروم نفروتیک از بیماری های نسبتا شایع کودکان می باشد، که 

و اسکولار باشد و به انواع: مادرزادی، حساس به استروئید، مقاوم به استروئید و  ، بدخیمی ها و بیماری های کلاژنمصرف داروها

روم نفروتیک کودکان در ایران به درستی سندمی تواند تقسیم بندی شود. نتایج و پیامدهای دقیق  عود مکررو  وابسته به استروئید

 در قالب یک سیستم رجیستری مشخص نمی باشد.

 

 

 

 :ثبتروش اجـرای ساختار و خلاصه 

   سندروم نفروتیک به مرکز یا مراکز درمانی مراجعه می کنند، در این رجیستری وارد می شوند. که با تشخیص یتمامی بیماران
جدول اطلاعات مورد نیاز بیماران و آموزش منشی های بخش های کلیه کودکان بیمارستان های مفید، پس از کسب مجوزهای لازم و طراحی 

و  1398برای ثبت دقیق اطلاعات در نرم افزار مربوطه )از هر بخش یک منشی( جمع آوری اطلاعات شروع خواهد شد. زمان شروع طرح پااییز  

ر در بدو بستری اطلاعات مورد نیاز اعم از اطلاعات کلی شامل نام و نام خا ناوادیی، شاماره   می باشد. برای هر بیما 1398احتمالا اول آبان ماه 

پرونده، شماره ملی، سن، جنس، آدرس و تلفن تماس در فرم زیر ثبت خواهند شد. سپس اطلاعات اختصاصی بیماران شاامل وزن، قاد، علائام    

مقاوم به استروئید، حساس باه   )پاسخ به درمان ام شده ثبت می شود و بیماران از نظرانجبالینی هنگام مراجعه، آزمایشات بیماران ، نوع درمان 

و در نهایات اطلاعاات آناالیز باا کماک آناان انجاام خواهاد         بروز عوارض و عود پیگیری می شاوند. استروئید، وابسته به استروئید و عود مکرر( 

 ر مجددا چک خواهد شد.شد.نهایتا به صورت دوره ای و به صورت راندوم، اطلاعات بیما
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مشخصات مسوولين ثبت :دوم بخش  

 نسرین اسفندیار: مدیر اجرائی ثبتنام و نام خانوادگی  

 استادیاررتبه علمی:  

 بیمارستان کودکان مفیدمحل خدمت:  

 شادرخیابان شریعتی بالاتر از حسینیه ا نشانی محل خدمت: 

ــدمت:  ــل خـ ــن محـ ــر      02122227020 تلفـ ــن همـ ــماره تلفـ ــت الکترونيـــ :        09125872959اه: شـ  پسـ
nasrinesfandiar@gmail.com                                                                                                                                        

 

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

 ارسال یردد.

 

 : ثبت راهبردیسایر اعضای کميته مشخصات  

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

 مرکز/گروه اصلی محل خدمت

تآدرس و تلفن محل خدم  

دانشگاه علوم پزشکی شهید  استاد دکتر معصومه محکم 1

 بهشتی

 خیابان دکتر شریعتی، بیمارستان کودکان مفید.

دانشگاه علوم پزشکی شهید  دانشیار دکتر رضا دلیرانی 2

 بهشتی

 خیابان دکتر شریعتی، بیمارستان کودکان مفید.

تر محمد تقی دک 3

 طباطبائی

هید دانشگاه علوم پزشکی ش دانشیار

 بهشتی

 خیابان دکتر شریعتی، بیمارستان کودکان مفید.

دانشگاه علوم پزشکی شهید  کارشناس پژوهش خانم آتنا سیفی 4

 بهشتی

 خیابان دکتر شریعتی، بیمارستان کودکان مفید.

5     

6     

7     

8     

9     
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ثبت مشخصات کامل: مسو بخش  

 به فارسی: ثبتعنوان  -1

 ر کودکانسندروم نفروتیک د

 

 : به انگليسی ثبتعنوان  -2

Pediatric nephrotic syndrome 

 

 : ثبتنوع  -3

              سایر پیامدهای سلامت                   درمانی مواجهه خاص           خدمات بهداشتی                      یا عارضهبیماری         

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

 

 گستره جغرافيایی ثبت: -4

 ملی                                              

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

 که در آینده با همکاری انجمن نفرولوژی کودکان، ملی خواهد شد.ها:  /بیمارستانبیمارستانی          نام بیمارستان        

 
 

 :ثبتاهداف اصلی  -5

)مقاوم به استروئید، وابسته باه استروئید،حسااس باه اساتروئید،     بیماران بستری در بخش کلیهر وتیک دپاسخ به درمان سندروم نفر -

 مبتلا به عود مکرر(

) عفونت ها شامل: عفونت های تنفسی، سلولیت،پریتونیت باکتریال خود بیماران بستری در بخش کلیهعوارض سندروم نفروتیک در  -

 یه، ترومبوز عروق مغزی، ترومبوز عروق کلیوی یا شریان مزانتریک، یا شریان های اندام ها(به خودی و ترومبوز ها شامل: آمبولی ر

) پردنیزولون به تنهایی یا همراه با داروهای دیگری مثال: تااکرولیموس،   نوع درمان سندروم نفروتیک بیماران بستری در بخش کلیه -

 سیکلوسپورین، سل سپت و ریتوکسی مب(

 تا ی  سال بيماران به رجيستری وارد شده و از نظر اهداف فوق پيگيری می شوند.ماهه  6در فواصل زمانی 
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 :ثبت پژوهشیاهداف  -6

 ، وابسته به استروئید، عود مکررمقاوم به استروئید ،حساس به استروئید  ، سندروم نفروتیک مادرزادی مواردتعیین  -

 در موارد فوق ذکر شد. که در هر یک از موارد سندروم نفروتیک پاسخ به درمان های موجود -

  عوارض درمانعوارض بیماری ،  -

 

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

معیارهای ورود هستند و سن بیماران از دوره ی نوزادی لیپیدمی  دفع پروتئین ادراری در حد نفروتیک و هایپربروز ادم، هایپو آلبومینمی، 

 لگی می باشد.سا 18تا 

 معیارهای خروج: سایر علل ادم مثل علل یوارشی، قلبی.

 

 

 :ثبت هدفجمعيت  -8

 سالگی. 18به سندروم نفروتیک در دوره ی نوزادی تا  تمام بیماران مبتلا 

 

 

 :حجم نمونه -9

 سالگی 18تمام بیماران تشخیص سندروم نفروتیک در محدوده ی دوره ی نوزادی تا 

 می باشند سال  3بیمار در طی  150و  بیمار در سال 50سترس انتخاب می شوند که به طور تقریبی حداقل بالای نمونه از نمونه های در د

 

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

   بیمارانی که معرفی می شوند. HISپرونده های بیمارستانی و سیستم 

 تکمیل فرم ثبت بیماران سندروم نفروتیک
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 :روش بيماریابی -11

پر کردن پرسشانامه  در بخش کلیه بستری می یردند و یا به درمانگاه کلیه مراجعه می کنند با  با تشخیص سندروم نفروتیک بیمارانی که

سپس با  وارد کردن آن ها  ((Passive surveillanceیا تکمیل پرسشنامه در مورد بیمارانی که معرفی شده اند. و وارد طرح می شوند 

 در نرم افزار طراحی شده از قبل بررسی آماری بر روی بیماران انجام می ییرد.

 

 :بيماران 1پيگيرینحوه  -12

در صورت مراجعه، بیماران پیگیری می شوند و در صاورت عادم    ، عود، عوارض، نارسایی کلیه و مرگ پیگیری می شوند.بیماران از نظر بهبودی

ماه یک بار پیگیری می شوند. و در صورت عود یا بروز عوارض یا عدم پاسخ به درمان مشاخص مای    6مراجعه نیز، بیماران به صورت تلفنی هر 

 شود.

 

 :ثبتبيان مسئله و ضرورت اجرای  -13

بسیاری از اختلالات یلومری در کودکان می توانناد باا    ،هایپو آلبومینمیدارم و هایپر لیپیدمی مشخص می شود.سندرم نفروتیک یا پروتئینوری

ناشای از   علات ایان بیمااری شاایع دوران کاودکی      و یا اکثریت موارد سندروم نفروتیک ایدیوپاتیک مای باشاد   روتیک تظاهر کنندسندروم نف

. تقسیم بندی سندروم نفروتیک بر اسااس پاساخ باه    پودوسیتوپاتی است که به تغییر کارکرد پودوسیت ها و پروتئینوری شدید منجر می شود

تقسیم بندی اولی شایع تر اسات. اکثریات بیمااران     اری، هیستوپاتولوژی یا موتاسیون ژنتیک می تواند باشد کهدرمان استروئید، طرح عود بیم

و یا تعداد زیادی عود می کنند و تقریبا نیمی از موارد عاود مکارر دارناد یاا وابساته باه        هفته به درمان استروئید خوب پاسخ می دهند 4طی 

فرکانس عودهاا طای دوران   عودهایشان در دوران بزریسالی هم ادامه می یابد. ssnsاز بیماران مبتلا به  % 42-4/16استروئید می شوند. حدود 

یا سیکلوسپورین می تواند پیش بینی کنناده بیمااری فعاال در دوران     کودکی و نیاز به ایمونو ساپرسهای غیر استروئیدی مثل سیکلو فسفامید

. پیشرفت باه نارساایی کلیاه در    % به بهبودی طولانی مدت رسیدند85سال دنبال شدند،  15 کودک که طی 287در میان  بزریسالی هم باشد.

عوارض مهم سندروم نفروتیک عفونت و ترومبوآمبولی  این ریسک بالاتر می باشد srns% موارد دیده می شود ولی در 5کمتر از  ssnsبیماران 

بودن، تعیین  srnsعالی است و  ssnsپیش آیهی طولانی مدت کلیه در مورد  نارسایی حاد کلیوی می باشد. وریدی و همچنین افزایش ریسک

لذا ثبت این بیماری و دنبال کردن پاسخ به درمان و میازان عاود و عاوارض آن در فهام بهتار سایر       می باشد. eskdکننده مهمی برای ریسک 

 اران مبتلا به سندروم نفروتیک می باشد.می تواند خیلی کمک کننده باشد و هدف از این رجیستری نیز پیگیری بیمبیماری

 

 

                                                           
1
 Follow-up 
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 :های موفق در سایر کشورهای دنيا ثبتنمونه و  ثبتسابقه   ،بررسی متون -14

اطلاعات دمویرافیک، علل و پروینوز بیماران مبتلا به سندروم نفروتیک مادرزادی و مقااوم باه اساتروئید را     Podo Noteدر رجیستری 

کماک کنناده   فنوتیپ در فارم هاای ارثای بیماری    –کی و ژنتیکی می تواند در یافتن ارتباطات ژنوتیپ و این اطلاعات کلینی ثبت می کند.

در ایان رجیساتری   مرکاز  78بیماار از   2188کشور در این رجیساتری وارد شاده اناد.     31مرکز نفرولوژی کودکان در  98باشد. تا کنون 

تیو اطلاعات تظاهرات کلیاوی و خاارج کلیاوی، یافتاه هاای هیساتو       رتروسپک به صورت 2009پیگیری می شوند. این رجیستری از سال 

کودکان تا کنون می باشاد.   SRNSوهورت برای پاتولوژیک و ژنتیک و یافته های تاریخچه خانوادیی را جمع آوری می کند و بزریترین ک

(1.) 

European References Network For Rare Kidney Diseases: 12ولوژی کودکان و بالغین در نفرمرکز  38کنسرسیومی از 

، دیالیز صفاقی کودکان، سندروم آلپاورت، سیساتینوزیس   ARPKD ،ADPKDممبرانوس نفروپاتی،  SRNS کشور اروپایی است که شامل

 (.2شوند که موارد سندرون نفروتیک مقاوم به استروئید در این رجیستری ثبت می شوند. )می 

ی سنتریک در این زمینه نداریم و در مراکز مختلف بررسای روی ساندروم نفروتیاک در مطالعاات     در ایران مطالعات جامع و کامل و مولت

آورده اناد   Indian Journal of Nephrologyمورد بیمار مبتلا به سندروم نفروتیک را در مقاله ای  44وجود دارد. مثلا دکتر صفایی 

سندروم نفروتیک انجام داده اناد کاه در ژورناال    زمینه ی مطالعات ژنتیکیبهنام و دکتر هومن یک بررسی سیستماتیک در  (. و یا دکتر3)

 (.4نفرولوژی کودکان ایران به انتشار رسیده است)

 

 :اطلاعات کيفيت ارزیابی و تحليل تجزیه و آوری جمع ثبت، اجراء روش   -15

بخش های کلیه کودکان بیمارستان های مفید، پس از کسب مجوزهای لازم و طراحی جدول اطلاعات مورد نیاز بیماران و آموزش منشی های 

و  1398برای ثبت دقیق اطلاعات در نرم افزار مربوطه )از هر بخش یک منشی( جمع آوری اطلاعات شروع خواهد شد. زمان شروع طرح پااییز  

کلی شامل نام و نام خا ناوادیی، شاماره   می باشد. برای هر بیمار در بدو بستری اطلاعات مورد نیاز اعم از اطلاعات  1398احتمالا اول آبان ماه 

پرونده، شماره ملی، سن، جنس، آدرس و تلفن تماس در فرم زیر ثبت خواهند شد. سپس اطلاعات اختصاصی بیماران شاامل وزن، قاد، علائام    

مقاوم به استروئید، حساس باه   )پاسخ به درمان انجام شده ثبت می شود و بیماران از نظربالینی هنگام مراجعه، آزمایشات بیماران ، نوع درمان 

و در نهایات اطلاعاات آناالیز باا کماک آناان انجاام خواهاد         بروز عوارض و عود پیگیری می شاوند.  (استروئید، وابسته به استروئید و عود مکرر

در صورت ناقص بودن پروناده هاا باا بیمااران تمااس        چک خواهد شد. شد.نهایتا به صورت دوره ای و به صورت راندوم، اطلاعات بیمار مجددا

  تلفنی یرفته خواهد شد و بیماران از نظر پاسخ به درمان یا انجام بیوبسی و آزمایشات بعدی کارکرد کلیوی پیگیری خواهند شد
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 آوری آن: آوری اطلاعات و نحوه جمع مشخصات ابزار جمع -16

ستری در بخش های مربوطه متغییر های ذیل تاک تاک بررسای و در فارم هاای اطلاعااتی وارد       در هنگام بپس از معاینه و ویزیت دقیق بیماااا  

خواهند شد) متغییرها توسط پزشک بررسی و در پرونده ثبت می شوند و توسط منشی آموزش دیده بخش ها در فرم تحقیقاتی و ساپس نارم   

 .افزار وارد می شوند

 عنوان متغيير ها:

پاسخ به ، GFRسن، سابقه فامیلی مثبت، جنس، میزان  قد، وزن،، بیمارکد ملی ،نام و نام خانوادیی

یا بدون دیالیز یا  یا همودیالیزصفاقی  RRT نوع درمان به جزء استروئید ها، میزان عودها،، (  FRNS,SDNS,SCRNS,SSNSgدرمان)

 بررسی و نوع موتاسیون ژنتیکی پیوند،

 

 ساختار مدیریتی ثبت: -17

 ثبت جمع آوری را نیز به عهده خواهند داشت.ل اعضای مرکز تحقیقات کلیه کودکان می باشند که مسولیت طرح شام کمیته راهبردی

 

 ثبت: مدیریتیفلوچارت ساختار  -18

 کمیته راهبردی                  تیم برنامه نویسی نرم افزار ثبت                                                                      

 

 مسولین ثبت           جمع آوری کنندیان                                                                                                             

 

 

 ورود داده ها                                                                                                    ورود داده ها          

 

 همکاری با انجمن نفرولوژی کودکان                                                                    همکاری با انجمن نفرولوژی کودکان

 

 ثبت ملی بیماری                                                                                              ثبت ملی بیماری         
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 باشد، اطلاعات زیر تکميل گردد: درصورتيکه برنامه ثبت پيشنهادی در حال اجرا می -19

 ثبت: ابقه برنامهس  -19-1

 

 

 

 

 ا کنون:تتعداد بيماران ثبت شده  -19-2

 

 

 :به چاپ رسيدهتعداد گزارشات و مقالات  -19-3

 

 

 

 

 

 يقات و فناوری:دلائل نياز به حمایت معاونت تحق -19-4
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 ها: داده انتشار پروتکلو اصول محرمانگی، مالکيت  -20
 ظ اصول محرمانه از نظر دسترسی به اطلاعات بیمارانحف -
 بر اساس تشخیص  ثبت داده های ضروری برای ثبت بیماری و محدودیت در دسترسی به اطلاعات هویتی بیماران -

 

 
 
 

 

 ملاحظات اخلاقی: -21
و از مراجعاات روتاین بیماار     ز والدین یا بیمار، عدم تحمل هزینه اضافی و مزاحمت بارای بیمااران  کسب رضایت آیاهانه ا

 برای پیگیری استفاده خواهد شد.

 

 
 
 

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

 

ن باشاد مای   هماهنگ ساختن پزشکان جهت ثبت بیماران که در صورتیکه با هماهنگی با انجمن نفرولوژی کودکاان ایارا  

 .توان حیطه بیماران را افزایش داد
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 :ی ضروری ثبتمتغيرهاحداقل  جدول -24

ف
 ردی

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

مستق
ل

 

 وابسته

 پیوسته

 یسسته

ی
 اسم

رتبه
 

ی
ا

 

 نام و نام خانوادیی نام و نام خانوادیی مشخصات هر فرد       نام و نام خانوادیی 1

یک کد ده رقمی  هویت هر فرد و برای هر شخص به صورت اختصاصی است       کد ملی بیمار 2

 است

 عدد

ه پاطول بیمار از سر تا پاشن       قد  3 قد بیمار در صورتی  

سال باشد  2که زیر 

به صورت خوابیده و 

سال به  2بالای 

صورت ایستاده 

اندازه ییری می 

 شود

 سانتی متر

 کیلویرم یا یرم ترازو تعیین جرم هر بیمار       وزن 4

 ماه تاریخ تولد تعداد ماه های زندیی       سن 5

ابقه ی بیماری مشابه در خانوادهس       سابقه فامیلی مثبت 6  - یا + شرح حال 

 جنسیت بر اساس شناسنامه مونث یا مذکر بودن       جنس 7
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8 GFR فرمول شوارتز حجمی از خون که در دقیقه از خون پاک می شود       میزان ml/min/1/73

m2 

 پاسخ به درمان 9

FRNS,SDNS,SRNS,SSNS 

ر پس از شروع درمان با استروئید به درمان می دهدپاسخی که بیما       قرار ییری در یکی  

از یروه هایی که در 

عنوان اشاره شده 

 است

مقاوم یا حساس به 

استروئید یا وابسته 

یا عود مکرر و یا 

سندروم نفروتیک 

 مادرزادی

عود ها میزان 10 ستروئید مجددا اتفاق افتاده تعداد موارد عود بیماری که پس از بهبوری با درمان ا       

 است

 اعداد طبیعی تعداد

 نام دارو نام دارو نوع دارویی که در موارد مقاوم یا وابسته یا عود مکرر استفاده شده است       نوع درمان به جز استروئید 11

  RRTصفاقی یا همو دیالیز یا بدون  12

 دیالیز یا پیوند

دیالیز  -دیالیز صفاقی -یه ) بدون نیاز به درمان جایگزیندرمان جایگزین کار کل      

پیوند کلیه( -خونی  

 نام درمان نوع درمان

در مواردی که بررسی ژنتیکی به علت مادر زادی یا فامیلی ها یا مقاوم به درمان        بررسی و نوع موتاسیون ژنتیکی 13

ضیح داده شوداستروئید انجام شده باشد نوع ژن موتاسیون یافته تو  

 ژن موتاسیون یافته ژن موتاسیون یافته

14           

15           
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 جدول زمانی مراحل اجرا و پيشرفت کار ثبت: -25

 

 

ماه:     جمع کل:    

مراحل اجرایی 

 طرح

داصد  زما  برحسب ماه

پیشرفت 

 کاا

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 2 3 24 1 0 
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 ی ثبتها اطلاعات مربوط به هزینه  :چهارم بخش

 ها : فرد و حق الزحمه آن ذکر مشخصات کامل و ميزان اشتغال هر هزینه کارمندی )پرسنلی( با -26

ف
داد افرادتع رتبه علمی نام فرد یا افراد نوع فعالیت ردی  

کل رقم حق الزحمه 

 برای یک نفر
 جمع کل

1       

2 
 

 
 

   

3 
 

 
 

   

4 
   

   

5 
   

   

6       

7       

8  

 

     

 

 گيرد: یا دیگر موسسات صورت می ها وخدمات تخصصی که توسط دانشگاه و هزینه آزمایش -27

ف
د افرادتعدا رتبه علمی نام فرد یا افراد نوع فعالیت ردی  

کل رقم حق الزحمه 

 برای یک نفر
ریال جمع کل  

1       

2 
 

 
 

   

3 
 

 
 

   

4 
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 فهرست وسایل و موادی که باید از اعتبار این طرح از داخل  یا خارج کشور خریداری شود:

 وسایل غيرمصرفی: -28

ه ایرانیشرکت فروشند شرکت سازنده کشورسازنده نام دستگاه  
تعداد 

 لازم
 قيمت کل قیمت واحد

 

 

      

 

 

      

 

 موادمصرفی: -29

 شرکت سازنده کشورسازنده نام ماده
شرکت فروشنده 

 ایرانی
مقدار  یا تعداد

 لازم
 قيمت کل قیمت واحد

 

 

      

 

 

      

 ی دیگرهزینه ها

 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
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 ها: منابع تأمين هزینه -30

 ملاحظات میزان مشارکت موسسه یا سایر منابع تأمین مالینام  ردیف

1    

2    

3    

4    

5    

 

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

ست می شود :                               درخوااز معاونت تحقیقات وزارت بهداشت باقیمانده هزینه های طرح که تامین آن 

 .ریال…………………………
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 ضمائم :مپنج بخش

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

 رزومه علمی مسوول اصلی ثبت -2

 فرم رضایت آیاهانه در برنامه ثبت -3

 اجرا تا کنونهای برنامه ثبت در حال  فهرست یزارشات و مقالات به چاپ رسیده از منابع داده -4

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

 

 

 

 

 

 


