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 عنوان برنامه ثبت:
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 نام مرکز تحقيقاتی/ بيمارستان / گروه / سازمان درخواست کننده:

تحقيقات اعصاب کودکان بيمارستان کودکان مفيدمرکز   

 

 نام دانشگاه/ دانشکده:
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 ثبت شناسنامه اول: بخش

 

 :برنامه ثبت عنـوان

 عضلانی در ایران –بيماران مبتلا به آتروفی نخاعی  اطلاعات ثبت سامانه

 

 

 مرضيه باباییدکتر : ثبت مسوول اصلي

                             مرکز تحقيقات اعصاب کودکان بيمارستان کودکان مفيد :سازمان/مرکزتحقيقاتي/بيمارستان/گروه

 دانشگاه علوم پزشکی شهيد بهشتی                                                  :دانشگاه/دانشکده

          سال 6 :مدت زمان اجرا                      بيمارستان کودکان مفيدمرکز تحقيقات اعصاب کودکان،   :کاري ثبتمحيط  

 

 اسامی اعضاي کميته راهبردي ثبت:

دکتر شهریار ،پروانه کریم زاده ،دکتر محمد غفرانی،دکتر محمد ناصحی، دکتر محسن جوادزاده،  دکتر مرضيه بابایی، دکتر

  زهرا بابایی دکتر غلامرضا زمانی،نفيسی،

 

 

 ثبت:خلاصه ضرورت اجرا و اهداف کاربردي 

یکي از شایعترین بيماري هاي نوروماسکولار با طيف گسترده ي ابتلا از نوزادي  ((SMA عضلاني –آتروفي نخاعي 

تا بزرگسالي مي باشد. این بيماري با زمينه ي ژنتيک باعث ناتواني هاي متعدد و تحميل هزینه هاي زیاد مالي و 

با ثبت اطلاعات اوليه این بيماران اهداف کاربردي  زیر مورد ارزیابي قرار مي گيرد که نهایتا در  غير مالي مي شود.

 بيماران بسيار مهم مي باشد: نتصميم گيري هاي کلي در خصوص پيشگيري، درمان و توان بخشي ای

 در ایران SMAمشخص شدن موارد ابتلا به  -

 در ایران SMAژنتيک بيماران  -

 در ایران SMAعمر بيماران مبتلا بر حسب نوع  متوسط طول -

 دفعات بستري و هزینه هاي تحميل شده به نظام سلامت -

 

 

 :ثبتروش اجـراي ساختار و خلاصه 

اطفال و بالغين و متخصصين طب  فوق تخصص هاي مغز و اعصابارجاع شده به در سایت ثبت نام ،  بيماران 

از طریق راهبر وارد سایت مي گردند. ابتدا شرح حال و سپس معاینه و  فيزیکي و توانبخشي بعد از تایيد بيماري

 د.مام بررسي هاي پاراکلينيک مورد نياز وارد سایت مي گردنسپس ت
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 بخش دوم: مشخصات مسوولين ثبت

 مرضيه باباییدکتر  :ثبتمدیر اجرائي نام و نام خانوادگي  

  - رتبه علمي: 

 بيمارستان کودکان مفيد محل خدمت: 

 تهران، خيابان شریعتی، بالاتر از حسينيه ارشاد، بيمارستان کودکان مفيد نشاني محل خدمت: 

                    09121580796  شماره تلفن همراه:                 02122909559 تلفن محل خدمت: 

 rambabaee@yahoo.com الکترونيک:پست 

 

ضروري است رزومه علمی مسوول اصلی ثبت به پيوست این فرم به معاونت تحقيقات و فناوري وزارت بهداشت درمان و  

 آموزش پزشکی ارسال گردد.

 
 : ثبت راهبرديسایر اعضاي کميته مشخصات  

رد

 یف

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

 اصلی محل خدمت

 آدرس و تلفن محل خدمت

1  

 دکتر پروانه کریم زاده

 

 استاد /فوق تخصص مغز و

اطفال اعصاب  

 

 مرکز تحقيقات اعصاب کودکان

 

تهران، خيابان شریعتی، بالاتر از حسينيه ارشاد، 

 بيمارستان کودکان مفيد

02122909559                  

/ فوق تخصص مغز دانشيار دکتر محمدمهدي ناصحی 2

 اطفال اعصاب و

 

 مرکز تحقيقات اعصاب کودکان

تهران، خيابان شریعتی، بالاتر از حسينيه ارشاد، 

 بيمارستان کودکان مفيد

02122909559 

 / متخصص مغز واستاد دکتر شهریار نفيسی 3

بالغين اعصاب  

، دپارتمان بيمارستان شریعتی

 نورولوژي

شریعتیبيمارستان  -زیر پل گيشا  

 / فوق تخصص مغز واستاد دکتر سيد حسن تنکابنی 4

 اطفال اعصاب

 

 مرکز تحقيقات اعصاب کودکان

 

تهران، خيابان شریعتی، بالاتر از حسينيه ارشاد، 

 بيمارستان کودکان مفيد

02122909559 

/ فوق تخصص مغز دانشيار دکتر غلامرضا زمانی 5

 اطفال اعصاب و

مرکز طبی کودکان تهران -انتهاي بلوار کشاورز  مرکز طبی کودکان تهران  

 / متخصص مغز واستاد دکتر فرزاد فاتحی 6

 بالغين اعصاب

بيمارستان شریعتی -زیر پل گيشا بيمارستان شریعتی  

 / فوق تخصص مغز واستاد دکتر محمودرضا اشرفی 7

 اطفال اعصاب

کودکان تهرانمرکز طبی  -انتهاي بلوار کشاورز  مرکز طبی کودکان تهران  
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 / فوق تخصص مغز واستاد دکتر محمدمهدي تقدیري 8

 لاطفا اعصاب

 

 مرکز تحقيقات اعصاب کودکان

 

تهران، خيابان شریعتی، بالاتر از حسينيه ارشاد، 

 بيمارستان کودکان مفيد

02122909559 

/ فوق تخصص مغز استادیار دکتر ساسان ساکت 9

 اطفال اعصاب و

 بيمارستان شهداي تجریش تهران بيمارستان شهداي تجریش 

/ فوق تخصص مغز استادیار دکتر نرجس جعفري 10

 اطفال اعصاب و

 

 مرکز تحقيقات اعصاب کودکان

تهران، خيابان شریعتی، بالاتر از حسينيه ارشاد، 

 بيمارستان کودکان مفيد

02122909559 

طب / متخصص استاد دکتر سيد منصور رایگانی 11

 فبزیکی و توانبخشی

 بيمارستان شهداي تجریش -تجریش بيمارستان شهداي تجریش

احمد رئيس دکتر سيد  12

  السادات

دانشيار/ متخصص طب 

 فبزیکی و توانبخشی

بيمارستان شهيد  -بالاتر از ميدان کاج -سعادت آباد بيمارستان شهيد مدرس

 مدرس

طب متخصص استاد/ دکتر وحيده توپچی زاده 13

و توانبخشی یفيزیک  

 دانشگاه علوم پزشکی -تبریز  دانشگاه علوم پزشکی تبریز

/متخصص طب استادیار  دکتر مسعود قهوه چی 14

 فيزیکی و توانبخشی

مرکز طبی کودکان تهران -انتهاي بلوار کشاورز  مرکز طبی کودکان تهران  

پزشکی گروه ژنتيک دانشگاه علوم  استادیار دکتر محمد ميریونسی 15

 شهيد بهشتی

جنب بيمارستان  -خيابان یمن -بزرگراه شهيد چمران

 دانشگاه علوم پزشکی شهيد بهشتی -طالقانی

نجم آبادي حسين دکتر 16  دانشگاه علوم بهزیستی و توانبخشی استاد 

 گروه ژنتيک

کودکيار بست بن دانشجو، بلوار اوین،  

پور کرامتی محمددکتر 17  

 

پزشکی، دانشکده گروه ژنتيک  استادیار

 پزشکی

 دانشگاه علوم پزشکی تهران

تهران، بلوار كشاورز، نبش خيابان 

قدس،سازمان مركزي دانشگاه علوم 
پزشكي تهران، طبقه هفتم، معاونت 

 آموزشي

021-81631 

18  

 زهرا بابایی

 

 

کارشناس ارشد تغذیه و 

 رژیم درمانی

 

 مرکز تحقيقات اعصاب کودکان

بالاتر از حسينيه ارشاد،  تهران، خيابان شریعتی،

 بيمارستان کودکان مفيد

02122909559                  
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ثبت مشخصات کاملسوم:  بخش  

 به فارسي: ثبتعنوان  -1

 عضلانی در ایران –بيماران مبتلا به آتروفی نخاعی  اطلاعات ثبت سامانه

 

 

 به انگليسي: ثبتعنوان  -2

  

Iranian Registry of patients with Spinal Muscular Atrophy (SMA) 

 :  ثبتنوع  -3

              مواجهه خاص           خدمات بهداشتی درمانی                  سایر پيامدهاي سلامت                   بيماري یا عارضه          

 توضيحات : 

 گستره جغرافيایي ثبت: -4

 ملی                                    

               نام منطقه/مناطق: ...................................................................................................                      اي           منطقه           

 ...................................ها:  ...................................................... بيمارستانی          نام بيمارستان/بيمارستان        

 
 

 :ثبتاهداف اصلي  -5

 کلی در خصوص پيشگيري، درمان و توانبخشی بيماران مبتلا به  هاي اتخاذ سياستSMA .در ایران 

  یک همکاري پژوهشی ملی براي تعيين شيوعهدف اصلی این پروژه SMA عوارض آن و ارزیابی روشهاي  در ایران ،

 .ایجاد یک سيستم ثبت اطلاعات در این زمينه می باشد مداخله و درمان موجود در کشور از طریق

 اهداف زیر نيز مورد ارزیابی قرار می گيرد ،با توجه به هدف اصلی 

 در ایران در مدت زمان رجيستري با توجه به جغرافيا SMAمشخص شدن موارد مبتلا به  -

  SMAژنتيک بيماران مبتلا به  -

  SMAبررسی متوسط طول عمر بيماران مبتلا به  -

 موارد مرگ و مير ناشی از مشکلات ریوي -

 موارد مرگ و مير ناشی از موارد غير ریوي -

 SMAنبال تشخيص موارد جدایی والدین به د -

 موارد نوار عصب عضله انجام شده  -

 موارد بيوپسی انجام شده -
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 :ثبت پژوهشياهداف  -6

 و ژنتيک آنها  SMAارتباط سن و ازدواج فاميلی با انواع  -

 SMAتغييرات نوار عصب عضله در انواع  -

 SMAموارد اشتباهات تشخيصی در انواع  -

 SMAاحتمال ابتلا به بيماري هاي ریوي در انواع  -

 SMAموارد ابتلا به اسکوليوز در انواع  -

 بيماران Motor functionارزیابی  -

  ارزیابی وضعيت تغذیه اي بيماران -

 درمان و داروهاي دریافتی در بيماران -
 

 خروج(:تعریف بيماري )یا رویداد بهداشتي( اصلي مورد ثبت )معيارهاي ورود و  -7

که فنوتيپ آنها بر اساس سن و ميزان حداکثر عملکرد تعيين می شود و تایيد نهایی و ژنوتيپ بيماران  SMAبيماران مبتلا به 

 ثبت می شود. انواع فنوتيپ به شرح زیر است: SMN1با ژنتيک و تشخيص ژن 

 : بيمارانی که نمی توانند بنشينند1بيماران تيپ 

 که می توانند بنشينند اما نمی توانند راه بروند: بيمارانی 2بيماران تيپ 

 : بيمارانی که نمی توانند راه بروند.3بيماران تيپ 

 سال( بيماري آنها تشخيص داده می شود. 18: بيمارانی که در سن بزرگسالی ) بعد از 4بيماران تيپ 

ها که به لحاظ بالينی و یا الکترودیاگنوزیس ضعف عضلانی اندام  بيماران مبتلا بهمعيار ورود بدین شرح می باشد که تمامی 

مشخص  SMN1با تشخيص ژنتيکی و حذف ژن می باشند وارد این مطالعه ميشوند و تشخيص نهایی  SMA مشکوک به

 ميشود. 

مطالعه هرگونه عدم تمایل بيمار براي ثبت اطلاعات می باشد.همچنين معيار هاي خروج از این   

 

 جمعيت هدف ثبت: -8

 .که توسط ژنتيک در کلينيک هاي تخصصی مغزو اعصاب تایيد شده باشند SMAتمام بيماران مبتلا به 

  حجم نمونه:   -9

لازم به ذکـر اسـت    در سامانه ثبت گردد. مورد 25ساليانه با در نظر گرفتن محدودیت هاي رجيستري پيش بينی می شود که  

 در صورت کشوري شدن طرح و امضاي تفاهم نامه ها این ميزان افزایش خواهد یافت.
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 شود: آوري مي ها جمع هاي ثبت از آن منابع اطلاعاتي که داده -11

و طـب فيزیکـی و    شامل موارد زیر می باشد که توسط فـوق  تخصصـان مغـز و اعصـاب     اطلاعات جامع بيمار از پرونده بيماران

 استخراج و جمع آوري می شود و در سيستم ثبت می گردد. نبخشیتوا

  بيمار والدیننام،کد ملی، آدرس، تلفن و سایر اطلاعات بيمار و 

 شرح حال: استفاده از ویلچر، بررسی وضعيت تغذیه اي، بررسی وضعيت ریه اي، استفاده از دارو 

  داده هاي تن سنجی مانند قد، وزن و دور سر 

  و ماسکولو اسکلتال: معاینات نورولوژیکDTR, Motor function, Scoliosis,  

  نتایج پاراکلينيکی: نتایج بررسی ژنSMN1, SMN2   ارزیابی وCMAP     و نتـایج  در نـوار عصـب عضـله

 اسپيرومتري

 

 :روش بيماریابي -11

بعـد از  و طب فيزیکی و توانبخشی صورت ميگيـرد و   پزشکان فوق تخصص مغز و اعصاببيماریابی بصورت اکتيو از طریق 

 ارجاع می دهند و طی این روند ثبت اطلاعات بيمار تکميل می گردد.راهبر  به SMAاحتمالی معاینه بيماران و تشخيص 

 سيو نيز مراجعه ميکنند نيز در این رجيستري لحاظ ميشوند.ابه علاوه بيمارانی که به صورت پ

 

 بيماران: 1نحوه پيگيري -12

پيگيري ها بر اسـاس شـرایط بيمـار و صـلاحدید پزشـک      ویزیت اوليه بصورت حضوري می باشد و سپس پيگيري بيماران طی 

 ثبت متغيرها به هم صورت فعال و هم غير فعال صورت ميگيرد..می باشدتلفنی و یا حضوري  ماهه 6بصورت 

 

 :ثبتبيان مسئله و ضرورت اجراي  -13

SMA   هاي نوروماسکولار با طيف گسترده ي ابتلا از نوزادي تا بزرگسالی می باشد. ميزان بروز این یکی از شایعترین بيماري

 70در  1تا  20در  1تولد زنده می باشد و تخمين زده شده است که ميزان افراد حامل این ژن  11000تا  6000در  1بيماري 

 يماري ژنتيکی بصورت ضعف پيش رونده و اتروفی عضلاتنفر می باشد که با توجه به نژاد هاي مختلف متفاوت می باشد.این ب

نمایان می شود که بر حسب نوع این بيماري درگيري سيستم ریوي و بولبار در موارد شدید آن نيز رخ می دهد. این بيماري با 

يوع و بروز بالاي زمينه ي ژنتيک باعث ناتوانی هاي متعدد و تحميل هزینه هاي زیاد مالی و غير مالی می شود. با توجه به ش

با توجه و اتيولوژي ژنتيکی این بيماري  بهاین بيماري رجيستري هاي مختلفی در کشورهاي دیگر در حال انجام است. با توجه 

ان مبتلا ضروري به نظر می ست هاي کلی به جهت پيشگيري از تولد نوزادابرنامه ریزي و اتخاذ سي، به شرایط بومی هر کشور 

تصميم گيري هاي کلی در خصوص پيشگيري، درمان و توان ، سهم مهم و تعيين کننده اي دربيماران این  بت اطلاعاترسد. ث

 دارد.بيماران  نبخشی ای

                                                           
1
 Follow-up 
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 :هاي موفق در سایر کشورهاي دنيا و نمونه ثبت ثبتسابقه   ،بررسي متون -14

کـه یـک از    TREAT-NMDتوسط شبکه جهانی   SMAپروژه ثبت جهانی  2018تا آگوست 2017در حال حاضر از می سال 

اوليه جهـت ثبـت ایـن بيمـاران       data baseمراکز و مراجع بيماري هاي نوروماسکولار می باشد، کليد خورد و در این پروژه 

ایتم هاي اجباري و اختياري مطرح شده است که هر کشوري به لحـاظ شـرایط و امکانـاتی کـه      data baseارایه شد. در این 

 اطلاعات را تکميل می کند.) پرسشنامه به طور کامل به پيوست پروپوزال می باشد.(دارد 

کشور رجيستري خود را در این زمينه آغاز کرده اند. آدرس زیر لينـک رجيسـتري ایـن     47در حال حاضر در سایت این شبکه 

  registries/sma/-nmd.eu/sma/patient-http://www.treatکشورها در این شبکه می باشد.

 :اطلاعات کيفيت ارزیابي و تحليل تجزیه و آوري جمع ثبت، اجراء روش    -15

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

و متخصص طب  با نظر فوق تخصص مغز و اعصاب کودکان SMAموارد محتمل و مشکوک به تأیيد 

 فيزیکی و توانبخشی

 ثبت نام پزشک کاربر در سایت

SMA.ir 

 تأیيد ادمين سایت

توسط دستيار تخصصی اعصاب مربوطه  ثبت شرح حال در پرسش نامه سایت  

توسط دستيار تخصصی اعصاب مربوطه وارد نمودن علائم بالينی و نورولوژي در پرسش نامه سایت  

توسط دستيار تخصصی اعصاب مربوطه ثبت آزمایشات مرتبط با تشخيص اوليه  

توسط دستيار تخصصی اعصاب مربوطه  مرتبط با تشخيصنوار عصب عضله و آزمایشات ژنتيک ثبت 

 مربوطه

Submit 

تأیيد ادمين        

 SMA.irدر سایت   Home رؤیت بيمار ثبت شده در صفحه  

مغز و اعصاب و  طب فيزیکی و توانبخشی کلينيک فوق تخصصی ارجاع بيمار  

اطفال و متخصص طب فيزیکی و توانبخشیمعاینه بيمار توسط فلوشيپ مغز و اعصاب   

http://www.treat-nmd.eu/sma/patient-registries/sma/
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 آوري آن: آوري اطلاعات و نحوه جمع مشخصات ابزار جمع -16

  ،تـاریخ   تلفن بيمار و همـراه آن ، جنس، آدرس و تاریخ تولدپرونده هاي بيماران : شامل نام و نام خانوادگی ،

می باشد که از طریق پرسش از بيمار و همراهش ثبت می ثبت و تشخيص بيماري و وضعيت حيات والدین 

 گردد.

 یتم هاي آزمایش ژنتيک انجام شده شامل: محـل و نـام آزمایشـگاه، تـاریخ انجـام، نـوع موتاسـيون در ژن        آ

SMN1تعداد کپی هاي ژن ،SMN2 

  سن شروع علایم، نـوع  معاینه و اخذ شرح حال : شامل دادهSMA      ،محـل و نـام پزشـک متخصـص بيمـار ،

 ، استفاده از ویلچر، وضـعيت تغذیـه بيمـار،   motor function، و جراحی آن، بررسی  Scoliosisبررسی 

رکت در بررسی وضعيت ریوي، درمان و مداخلات درمانی ، سابق بستري و کورموبيـدیتی همـراه، سـابقه ش ـ   

نهایی بيماران توسط پرسشنامه هاي مربوطـه    outcome، ثبت Motor measureمطالعات تحقيقاتی، 

 که از طریق معاینه بيمار و بررسی پرونده وي جمع آوري می شود.

 که از طریق مـدارک پرونـده پزشـکی بررسـی مـی       عضله و تصویربرداري عضله -ثبت یافته هاي نوار عصب

 گردد.

 

 یتي ثبت:ساختار مدیر -17

زیر نظر مـدیر اجرایـی طـرح ، اطلاعـات     و کارشناسان مربوطه  و طب فيزیکی و توانبخشی پزشکان فوق تخصص مغز و اعصاب

 بيماران را وارد می نمایند.
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 فلوچارت ساختار مدیریتي ثبت: -18

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 -اطلاعات زیر تکميل گردد: باشد،  درصورتيکه برنامه ثبت پيشنهادي در حال اجرا مي -11

 سابقه برنامه ثبت:  -1- 11

 تعداد بيماران ثبت شده تا کنون: -11-2

  :به چاپ رسيدهتعداد گزارشات و مقالات  -11-3

  SMAمبتلا به تأیيد بيماري

 ثبت نام پزشک کاربر در سایت

SMA.ir 

 

 تأیيد ادمين سایت

 ثبت شرح حال در پرسش نامه سایت

 وارد نمودن علائم بالينی و نورولوژي در پرسش نامه سایت 

تشخيص اوليهثبت آزمایشات مرتبط با   

مرتبط با تشخيص ژنتيکثبت آزمایش   

مرتبط با تشخيصاسپيرومتري و نوار عصب عضله  یافته هاي ثبت  

Submit 

تأیيد ادمين        

از سایت    home   رؤیت بيمار ثبت شده در صفحه  

مغز و اعصاب و طب فيزیکی و توانبخشی کلينيک فوق تخصصی بيمار یا مراجعه ارجاع  
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  دلائل نياز به حمایت معاونت تحقيقات و فناوري: -11-4

 ها: اصول محرمانگي، مالکيت و پروتکل انتشار داده -21
بر اساس قوانين اصول محرمانگی تمامی اطلاعات بيمار توسط بيمارسـتان ثبـت و نگهـداري مـی شـود. ایـن داده هـا بایسـتی         

سـط   تعيين و ذخيره شود. حفظ این اطلاعـات بسـيار مهـم و ارزشـمند مـی باشـد و       ، متناسب با عارضه بيمار و روند درمان 

 آنها و با تایيد نهایی ادمين صورت می گيرد.دسترسی به اطلاعات افراد مجاز، براساس درخواست 

 

 ملاحظات اخلاقي: -21
تمام اطلاعات شخصی بيمار به صورت محرمانه نگهداري جهت ثبت این بيماري هزینه ي اضافه اي به بيمار تحميل نمی شود. 

 گردیده و ملاحظات اخلاقی درنظر گرفته می شود.
 

 مشکلات اجرایي در انجام ثبت و روش حل مشکلات:  -22
اندازي و ثبت سایت و همچنين پيگيري هاي لازم می  همشکلات اجرایی طرح در رابطه با هزینه هاي مربوط به را 

 .باشد

 فهرست منابعي که در بررسي متون استفاده شده است:  -23
1.  Kolb SJ, Kissel JT. Spinal muscular atrophy: a timely review. Archives of neurology. 

2011;68(8):979-84. 

2.  Wang CH, Finkel RS, Bertini ES, Schroth M, Simonds A, Wong B, et al. Consensus statement 
for standard of care in spinal muscular atrophy. Journal of child neurology. 2007;22(8):1027-49. 

3.  Mercuri E, Finkel RS, Muntoni F, Wirth B, Montes J, Main M, et al. Diagnosis and 
management of spinal muscular atrophy: part 1: recommendations for diagnosis, rehabilitation, 
orthopedic and nutritional care. Neuromuscular Disorders. 2018;28(2):103-15. 

4.  Finkel RS, Mercuri E, Meyer OH, Simonds AK, Schroth MK, Graham RJ, et al. Diagnosis and 
management of spinal muscular atrophy: part 2: pulmonary and acute care; medications, 
supplements and immunizations; other organ systems; and ethics. Neuromuscular Disorders. 
2018;28(3):197-207. 

5.  Belter L, Cook SF, Crawford TO, Jarecki J, Jones CC, Kissel JT, et al. An overview of the Cure 
SMA membership database: Highlights of key demographic and clinical characteristics of SMA 
members. Journal of neuromuscular diseases. 2018;5(2):167-76. 

6.  Zuluaga-Sanchez S, Teynor M, Knight C, Thompson R, Lundqvist T, Ekelund M, et al. Cost 
effectiveness of nusinersen in the treatment of patients with infantile-onset and later-onset spinal 
muscular atrophy in Sweden. PharmacoEconomics. 2019;37(6):845-65. 

7.  Cruz R, Belter L, Wasnock M, Nazarelli A, Jarecki J. Evaluating Benefit-risk Decision-making in 
Spinal Muscular Atrophy: A First-ever Study to Assess Risk Tolerance in the SMA Patient Community. 
Clinical therapeutics. 2019;41(5):943-60. e4. 

8.  Vita G, Vita GL, Musumeci O, Rodolico C, Messina S. Genetic neuromuscular disorders: living 
the era of a therapeutic revolution. Part 2: diseases of motor neuron and skeletal muscle. 
Neurological Sciences. 2019;40(4):671-81. 
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 :ضروري ثبتحداقل متغيرهاي  جدول -24

ف
 ردی

عملی تعریف علمی  کيفی کمی نوع متغير عنوان متغير  مقياس نحوه اندازه گيري 

ل
 مستق

 وابسته

 پيوسته

 گسسته

ی
 اسم

رتبه
 

ي
ا

 

1 
 * سن

ها و  سالکه از هاى اصلى ساخت و ترکيب جمعيت است  یکى از ویژگى    * 

گذرد مىروز تولد یک فرد  است که از ها و روزهائى ماه  
 سال پرسش

2 
 * جنسيت

 هاي اجتماعی است که هاي اجتماعی و اندیشه شامل رفتارها، نقش  *   

 .می باشد مرد و تحت عنوانحاکم بر هر جامعه  فرهنگ در
پسر-دختر پرسش  

ندارد -دارد آزمایش ژنتيک و نوع موتاسيون آن جهت تایيد تشخيص  SMN1 نبود ژن  *     * SMN1بررسی ژن  3  

 تعداد آزمایش ژنتيک جهت تعيين شدت بيماري می باشد. SMN2تعداد کپی هاي *     * SMN2بررسی ژن  4

5 
 * SMAنوع

    * 
نوع بيماريبه معناي بررسی و ثبت   

و  شرح حال

  آزمایش ژنتيک
4و  3، 2، 1تيپ   

6 
 * تاریخچه بيماریهاي خانوادگی

به معناي بررسی و ثبت تمامی اطلاعات پزشکی خانواده و خویشاوندان   *   

 بيمار می باشد.

 شرح حال 
دارد، ندارد   

7 
  علائم بالينی

ثبت اطلاعات بيمار که توسط پزشک مربوطه از طریق معاینه فيزیکی و   *   *

 پرسش جمع آوري می شود 

معاینه فيزیکی و 

 اخذ شرح حال
ندارد -دارد   

8 
  تاریخچه دارویی

بدو  به معناي گردآوري و ثبت تمامی داروهاي مصرف شده توسط بيمار از  *   *

 تولد می باشد.
 دارد، ندارد اخذ شرح حال

ندارد -دارد XRYمعاینه و  بررسی و ثبت انحراف ستون فقرات *    *  بررسی اسکوليوزیس 9  

https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%81%D8%B1%D9%87%D9%86%DA%AF
https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%81%D8%B1%D9%87%D9%86%DA%AF
https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%85%D8%B1%D8%AF
https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%85%D8%B1%D8%AF
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بررسی و ثبت حداکثر فعاليت فيزیکی  *    *  motor functionبررسی  10   اخذ شرح حال 

بر اساس  بررسی شدت بيماري   *  *  بررسی شدت بيماري  11

 CGI-Sپرسشنامه 

 1نمره دهی بين 

 7تا 

عضله-نوار عصب (CMAP)ارزیابی پاسخ موتور در نوار عصب و عضله    * *  یافته هاي موتور نوار عصب عضله 12  آمپليتود 

ندارد -دارد  اخذ شرح حال استفاده ميکند NGTبررسی اینکه بيمار از  *    *  بررسی وضعيت تغذیه اي 13  

 CR FVC اسپيرومتري اسپيرومتري  FVCارزیابی عملکرد ریه از طریق پارامتر   *  *  بررسی وضعيت ریوي 14
predicted %  

ندارد -دارد  اخذ شرح حال تعداد دفعات    *  *  ميزان بستري بيمار 15  

علل بستري بيمار  16 و  اخذ شرح حال علل بستري)ریوي و غيرریوي( *    *  

بررسی پرونده 

 هاي قبلی بيمار

ندارد -دارد   

با توجه به سن  بيمار motorثبت و اندازه گيري    *  *  اندازه گيري فعاليت موتور بيمار 17

پرسشنامه هاي 

 مرتبط

ثبت نقاط عطف 

رشد بدست آمده 

یا از دست داده 

 شده
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 جدول زماني مراحل اجرا و پيشرفت کار ثبت: -1

 

ف
دی

ر
 

 نوع فعاليت

ول
سئ

د م
فر

 

اه
ه م

  ب
ت

مد
ل 

طو
 

 زمان اجرا )ماه(

1 2 3 4 5 6 7 8 9 1
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1
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2                

3                

4                

5                

6                

7                

8                

9                

 

 سال جمع کل: 

     سال اطلاعات بررسی و ارزیابی می گردد. 5* هر 
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 ي ثبتها اطلاعات مربوط به هزینه چهارم:  بخش

 ها : فرد و حق الزحمه آن ذکر مشخصات کامل و ميزان اشتغال هر هزینه کارمندي )پرسنلي( با -2

ف
فرد یا افرادنام  نوع فعاليت ردی  تعداد افراد رتبه علمی 

کل رقم حق 

الزحمه براي یک 

 نفر

 جمع کل

1       

2       

3       

4       

5       

 

 
 

 گيرد: یا دیگر موسسات صورت مي ها وخدمات تخصصي که توسط دانشگاه و هزینه آزمایش -3

سرویس دهنده مرکز موضوع آزمایش یا خدمات تخصصی  
تعداد کل دفعات 

 آزمایش

هزینه براي هر دفعه 

 آزمایش
 جمع ) ریال (

     

 

 

    

ها  جمع هزینه هاي آزمایش     

 

 

 فهرست وسایل و موادي که باید از اعتبار این طرح از داخل  یا خارج کشور خریداري شود:

 وسایل غيرمصرفي: -4

 شرکت سازنده کشورسازنده نام دستگاه
شرکت فروشنده 

 ایرانی
تعداد 

 لازم
 قيمت کل قيمت واحد
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 موادمصرفي: -5

 شرکت سازنده کشورسازنده نام ماده
شرکت 

 فروشنده ایرانی
 یا تعداد

 مقدار لازم
 قيمت کل قيمت واحد

 
      

 

 

      

 

 هزینه هاي دیگر

 ریال                                                                          سایر موارد

 جمع هزینه هاي طرح :

  هزینه مسافرت  هزینه پرسنلی

ها و خدمات  هزینه آزمایش

 تخصصی

 
  هزینه هاي دیگر

    هزینه مواد و وسایل مصرفی

  جمع کل  هزینه وسایل غير مصرفی

 

 ها: منابع تأمين هزینه -6

 ملاحظات ميزان مشارکت سایر منابع تأمين مالی نام موسسه یا ردیف

1    
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2    

3    

4    

5    

 

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

 ریال   درخواست می شود از معاونت تحقيقات وزارت بهداشت باقيمانده هزینه هاي طرح که تامين آن 

 

 

 پنجم: ضمائم بخش

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

 رزومه علمی مسوول اصلی ثبت -2

 فرم رضایت آگاهانه در برنامه ثبت -3

 هاي برنامه ثبت در حال اجرا تاکنون فهرست گزارشات و مقالات به چاپ رسيده از منابع داده -4

 ها  گواهی تأمين اعتبار توسط مرکز، دانشگاه و یا سایر نهادها و سازمان -5

 

 

 

 

 

 

 


