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 درهبًي شْيذ بْشتي -بيوبرستبى دكتز هسيح داًشَري ، داًشگبُ علَم پششكي ٍ خذهبت بْذاشتي

 

 چكیده:
گيزي ريَي در ‎ببشذ. در‎هيز در سفيذ پَستبى هي علت افت عولكزد ٍ هزگ ٍتزيي ‎شبيع (CF) بيوبري فيبزٍس كيستيك

ببشذ. بيوبري فيبزٍس كيستيك در هيبى ‎هي CFايي بيوبري شبيع بَدُ ٍ علت اصلي هَربيذيتي ٍ هَرتبليتي در بيوبراى 

غزببلگزي كشَرّبي هذكَر  درببشذ. ‎سفيذ پَستبى ارٍپبي شوبلي، آهزيكبي شوبلي، استزاليب ٍ ًيَسيلٌذ بسيبر شبيع هي

بِ صَرت اجببري صَرت گزفت. در سزاسز دًيب سبلاًِ  1983آغبس گزديذ ٍ اس سبل  1979اس سبل  بزاي ايي بيوبري ًَساداى

شًَذ. بب تَجِ بِ شيَع ‎سبلگي تشخيص دادُ هي 2بيوبراى تب سي  %70. بيش اس گزدًذ‎شٌبسبيي هي CFهَرد جذيذ  1000

 تزي ًسبت بِ ايي هسئلِ صَرت بگيزد. ‎كشَر ايزاى لاسم است كِ رسيذگي دقيق ٍ جبهعًسبي ايي بيوبري در 

ّب كِ در سبهبًِ ‎هزاكش شْزستبى ًيش ٍ ّبي ريَي پژٍّشكذُ سل ٍ بيوبري وبريب 183هشخصبت  يهطبلعِ هقطع كيدر 

ثبت اى وبريب بىيشذًذ. اس ه شيبلّب آً قزار گزفتِ ٍ دادُ يثبت شذُ بَدًذ هَرد بزرس ك،يستيبزٍسكيف وبراىيثبت اطلاعبت ب

( %11/13ًفز ) 24هتبسفبًِ  ،ستنيثبت شذُ در س وبراىيًفز دختز ّستٌذ. اس كل ب 77ًفز پسز ٍ  106هزكش  ييشذُ در ا

 سبل بَد.  16/16افزاد  ييسي فَت ا ييبًگيفَت كزدًذ كِ ه

ببشذ ايي در صَرتي است كِ ‎سبل هي 39در كشَرّبي تَسعِ يبفتِ  CF وبراىبز اسبس آهبر هٌتشز شذُ اهيذ بِ سًذگي بي

ببشذ كِ ايي ‎سبل هي 16/16سبل ٍ هيبًگيي سٌي بيوبراى فَت شذُ  37/14هيبًگيي سٌي بيوبراى در قيذ حيبت ايي هزكش 

اّذ كزد. بزاي اٍليي ببر گيزي پيذا خ‎َهيشاى بب بيوبريببي سٍد ٌّگبم، حوبيت اس بيوبراى ٍ درهبى بِ هَقع آًْب افشايش چشن

اًذاسي  ّبي تٌفسي كَدكبى بيوبرستبى دكتز هسيح داًشَري بِ عٌَاى هزكش ارجبعي تصوين بِ را‎ُدر ايزاى، هزكش بيوبري

 يگزفت تب بِ ايي ٍسيلِ جْت ارتقب CF Registryتحت عٌَاى  CFسبهبًِ هتوزكش ثبت اطلاعبت هزبَط بِ بيوبراى 

 ّبي اصَلي در سطح كشَري اًجبم پذيزد. ريشي درهبى ايي بيوبراى بزًبهِشذُ ٍ  ِكيفيت خذهبت ارائ

 ثبت ؛يوبريكَدک؛ ب ك؛يستيك بزٍسيف ياشگبن کلیدی:
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ّبي ريَي، بيوبرستبى دكتز هسيح داًشَري، دارآببد،  ، پژٍّشكذُ سل ٍ بيوبريتٌفسي اطفبل ّبي بيوبري هزكش تحقيقبت، ًژاد صببزُ تشيعيدكتز 
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 مقدمه:   

تشيي ػلت افت ‎ؿبيغ (CF) 1ثيوبسي فيجشٍص ويؼتيه

گيشي ‎ثبؿذ. دس هيش دس ػفيذ پَػتبى هي ػولىشد ٍ هشي ٍ

 2سيَي دس ايي ثيوبسي ؿبيغ ثَدُ ٍ ػلت اكلي هَسثيذيتي

 1970ثبؿذ. اص ػبل ‎هي CFدس ثيوبساى  3هشي ٍ هيشٍ 

هيلادي اّويت تـخيق صٍد ٌّگبم ايي ثيوبسي ٍ فَايذ 

 Harry Shawchman تَػط CFآى ثشاي ثيوبساى 

تـشيح گشديذ. دس هطبلؼبت اًجبم ؿذُ تَػط ايي 

داًـوٌذ هـخق ؿذ وِ تـخيق صٍدسع ثيوبسي لجل 

ؿًَذ  بىوي وِ هٌجش ثِ ثؼتشي ؿذى وَدوياص ثشٍص ػلا

وبّؾ افت ػولىشد سيِ ٍ هـىلات ثبًَيِ تَاًذ ػجت ‎هي

 ثِ آى دس ايي ثيوبساى گشدد.

ثيوبسي فيجشٍص ويؼتيه دس هيبى ػفيذ پَػتبى اسٍپبي 

ؿوبلي، آهشيىبي ؿوبلي، اػتشاليب ٍ ًيَصيلٌذ ثؼيبس ؿبيغ 

دس  CFثبؿذ. آهبسّبي هتفبٍتي اص هيضاى ؿيَع ثيوبسي ‎هي

فشيمب، ايي جَاهغ ٍجَد داسد ؿيَع ايي ثيوبسي دس آ

خبٍسهيبًِ، آػيبي جٌَثي ٍ جٌَة ؿشلي ووتش ثَدُ ٍلي 

ايي تؼذاد اص هيضاًي وِ تخويي صدُ ؿذُ ثَد ثؼيبس ثبلاتش 

 ثبؿذ. ‎هي

آغبص گشديذ ٍ اص ػبل  1979غشثبلگشي دس ًَصاداى اص ػبل 

دس وـَسّبي هزوَس ثِ كَست اججبسي كَست  1983

 CFهَسد جذيذ  1000گشفت. دس ػشاػش دًيب ػبلاًِ 

ػبلگي  2ثيوبساى تب ػي  %70. ثيؾ اص گشدًذؿٌبػبيي هي

ؿًَذ. سٍؽ تـخيلي ؿبهل تؼت ػشق ‎تـخيق دادُ هي

ثبؿذ وِ هتبػفبًِ ‎هثجت ثِ ّوشاُ تؼت طًتيىي هثجت هي

ّبي ًَصادي جْت تـخيق صٍد ‎دس وـَس هب غشثبلگشي

ٌّگبم ثيوبسي ٍجَد ًذاسد. وبس ثجت ايي ثيوبساى دس 

اي هبًٌذ آهشيىب، وبًبدا، اػتشاليب، ‎فتِوـَسّبي تَػؼِ يب

ّبي اسٍپبي غشثي ثؼيبس دليك ٍ ‎ًيَصيلٌذ ٍ وـَس

آهبسّبي دليك جْت  وِؿَد ‎ثٌذي ؿذُ اًجبم هي ػبصهبى

دس دػتشع وبدس  CFدسهبى ٍ حفظ ػلاهت ثيوبساى 

 ذ. د‎ّدسهبًي لشاس هي

ّب ٍ الذاهبت ‎ثب غشثبلگشي CFهتَػط ػي ثيوبساى 

ي اًجبم ؿذُ دس وـَسّبي پيـشفتِ دس حوبيتي ٍ دسهبً

 ػبل سػيذُ اػت. 38حبل حبضش ثِ 

                                                           
1 Cystic fibrosis 
2 Morbidity  
3 Mortality  

ثب تَجِ ثِ ؿيَع ًؼجي ايي ثيوبسي دس وـَس ايشاى لاصم 

تشي ًؼجت ثِ ايي هؼئلِ ‎اػت وِ سػيذگي دليك ٍ جبهغ

اي وِ دس ثخؾ وَدوبى ‎بلؼِثش اػبع هطكَست ثگيشد. 

دس اػت،  ثيوبسػتبى دوتش هؼيح داًـَسي كَست گشفتِ

حبل حبضش ثِ ػلت ػذم ؿٌبػبيي ٍ تـخيق ثِ هَلغ 

ٍ ّوچٌيي ثِ دليل ػذم ٍجَد اطلاػبت  CFثيوبساى 

جبهؼي اص ثيوبساى ٍ الذاهبت دسهبًي اًجبم ؿذُ ثشاي آًْب، 

فَت ثيوبساى هجتلا ثِ فيجشٍص ويؼتيه  يػٌ ييبًگيه

ثبؿذ وِ ثب تَجِ ثِ آهبسّبي جْبًي ثؼيبس ‎ػبل هي 16/16

ثبؿذ. ثشاي اٍليي ثبس دس ايشاى، ‎ٍ لبثل تبهل هي پبييي ثَدُ

تٌفؼي وَدوبى ثيوبسػتبى  يّب‎هشوض تحميمبت ثيوبسي

تلوين  CF يدوتش هؼيح داًـَسي ثِ ػٌَاى هشوض اسجبػ

اًذاصي ػبهبًِ هتوشوض ثجت اطلاػبت هشثَط ثِ  ثِ ساُ

گشفت تب ثِ  CF Registryتحت ػٌَاى  CFثيوبساى 

 ييوِ دس ا يهشاوض اػتبً شيبى ػبايي ٍػيلِ ثب ووه پضؿى

دس ػشاػش  وبساىياًذ، اطلاػبت ث‎ؿشوت ًوَدُ يطشح هل

ويفيت خذهبت  يجْت استمب‎ٍ  ؿَد يآٍس‎وـَس جوغ

ّبي اكَلي دس ‎اسائِ ؿذُ ٍ دسهبى ايي ثيوبساى ثشًبهِ سيضي

 ػطح وـَسي اًجبم پزيشد. 

 ها: مواد و روش
هشوض ٍ  ييا وبسيث 183هـخلبت  يهطبلؼِ همطؼ هيدس 

 وبساىيّب وِ دس ػبهبًِ ثجت اطلاػبت ث‎هشاوض ؿْشػتبى

لشاس گشفتِ  يثجت ؿذُ ثَدًذ هَسد ثشسػ ه،يؼتيجشٍصويف

 ؿذًذ.    ضيٍ دادُ ّب آًبل

 نتایج:

دس ػبهبًِ ثجت  92ػبل  بىيوِ تب پب يوبساًيتؼذاد ث

اص ػشاػش  هيؼتيو جشٍصيهجتلا ثِ ف وبساىياطلاػبت ث

ثجت  يداًـَس حيدوتش هؼ وبسػتبىيوـَس ٍ ثخلَف ث

ًفش پؼش ٍ  106تؼذاد  ييثبؿذ وِ اص ا‎يًفش ه 183اًذ ‎ؿذُ

ػبل  37/14 وبساىيث يػٌ ييبًگيًفش دختش ّؼتٌذ. ه 77

 94/6 وبساىيث ييدس ا قيػي تـخ ييبًگيثبؿذ. ه‎يه

 24 ؼتنيثجت ؿذُ دس ػ وبساىيػبل ثَدُ اػت. اص ول ث

ػي  ييبًگيوِ ه ًوَدًذ( هتبػفبًِ فَت ‎11/13%ًفش )

ثجت  وبسيث 183 بىيػبل ثَد. اص ه 16/16افشاد  ييفَت ا

ًفش پغ اص  4وشدًذ وِ  بفتيدس ِيس ًَذيًفش پ 9ؿذُ 

 يّب‎افشاد ػفًَت ييا تفَ ي. ػلت اكلؿذًذفَت  يجشاح

 ثَدُ اػت. يوبسػتبًيث
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ؿبهل  تيثِ تشت وبساىيث ييا هيَلَطيساد يّب‎بفتِي

ًفش،  45دس  ييًفش، پشَّا 122دس  1يثشًٍـىتبص

ًفش،  10دس  consolidationًفش،  44دس  2َىيلتشاػياًف

 5َطىيًفش ٍ پلَسال اف 3دس  4ًفش، ولاپغ 7دس  3يآدًَپبت

 ثبؿذ. ‎يًفش ه 2دس 

دادى ًوًَِ خلط سا داؿتٌذ  ييوِ تَاًب يوبسيث 101 اص

 يفشاٍاً تيحبكل ثِ تشت جِيوـت خلط ثِ ػول آهذ ٍ ًت

 وبسيث 66خلط  دس 6ٌَصايػَدٍهًَبع آئشٍطثَد.  شيثِ لشاس ص

ًفش اػتبف  22جذا ؿذ. دس وـت خلط  CFهجتلا ثِ 

وـت خلط  جِيًفش ًت 7سؿذ وشد. دس  7اٍسئَع

 ييدس ا ييًْب قيوِ تـخ ذيدگضاسؽ گش 8لَعيآػپشط

 9سيَي  آػپشطيلَػيغ آلشطيه ثشًٍـي وبساىيث

(ABPA)  .دس  وبسيث 4ثَدًذ.  ذايًفش هجتلا ثِ وبًذ 5ثَد

 وبسيث 2 داؿتٌذ. دس وـت E. Coliخلط  ًوًَِ

Burkholderia cepacia  ًفش  2ٍ دس وـت

ّشوذام اص  12لايٍ ولجؼ 11ؿذ. هَساوؼلا ذُيد 10اًتشٍوَن

 جذا ؿذ.  وبسيث هي ًوًَِ خلط

ثجت ؿذُ  هيؼتيو جشٍصيهجتلا ثِ ف وبساىيتوبم ث جبيتمش

 ثبؿٌذ.‎يه ضيً (FTT) 13سؿذاختلال  ػبهبًِ دچبس ييدس ا

 گیری: بحث و نتیجه
اّذاف ثلٌذ هذتي وِ هب دس هطبلؼِ دس ًظش داسين ثشسػي 

 اسصيبثي هيضاى ؿيَع ثيوبسي فيجشٍص ويؼتيه دس ايشاى،

ٍ اهيذ ثِ صًذگي ايي ثيوبساى ٍ همبيؼِ آهبسّبي ثِ  14ثمب

 ثبؿذ.  هيدػت آهذُ ثب آهبسّبي ثيي الوللي 

سػذ وِ ‎ّبي اًجبم ؿذُ دس وـَس هب ثِ ًظش هي‎دس ثشسػي

اص آهبس ثبلايي ثشخَسداس  CFثيوبسي  ،ثش خلاف اًتظبس

. ّوبًٌذ وـَسّبي اسٍپبيي ٍ آهشيىبيي، دس وـَس هب اػت

ثبؿذ. دس هطبلؼِ اًجبم ‎تش هي‎پؼشاى ؿبيغًيض ثيوبسي دس 

                                                           
1 Bronchiectasis  
2 Infiltration  
3 Adenopathy  
4 Collapse  
5 Pleural effusion 
6 Pseudomonas aeruginosa  
7 Staphylococcus arouse   
8 Aspergillus  
9 Allergic bronchopulmonary aspergillosis 
10 Enterococcus  
11 Moraxella  
12 Klebsiella  
13 Failure to thrive  
14 Survival  

دس  CFثب ٍجَد ؿيَع ووتش ثيوبسي  ،ؿذُ دس هشوض هب

. شي ٍ هيش ٍ ػَاسم جبًجي دس آًْب ثيـتش اػته ،دختشاى

 ٍ ّوىبساًؾ Eitan Keremدس هطبلؼِ  طَس هـبثِثِ 

ّب ثِ ‎دختش شي ٍ هيشهًيض  1989تب  1977 ّبي‎دس ػبل

اص پؼشّب گضاسؽ ؿذُ اػت اي ثيـتش ‎دلايل ًبؿٌبختِ

 .[1] (1/3ثِ  6/1)

 Jonathan Mcدس هطبلؼِ اًجبم ؿذُ تَػط

Cormick  هيبًگيي ػٌي  ،2001ٍ ّوىبساى دس ػبل

 اػت. هبّگي گضاسؽ ؿذُ 4ثيوبساى دس صهبى تـخيق 

ايي دس حبليؼت وِ ثش اػبع آهبسّبي ثِ دػت آهذُ اص 

ػبل  94/6وـَس هب هيبًگيي ػٌي تـخيق ثيوبسي 

 .[2] ثبؿذ‎يه

تَػط  2009ديگشي وِ دس ًَاهجش ثش اػبع پظٍّؾ 

Stephen  وِ )ٍ ّوىبساًؾ اًجبم ؿذ ؿيَع ثشًٍـىتبصي

دس ػبل اٍل  (ثبؿذ‎هي CFدسگيشي اكلي سيِ دس ثيوبساى 

ػبلگي  4تب ػي ايي هيضاى وِ  گشديذ% گضاسؽ 5/8ذ تَل

هَضَع اّويت تـخيق ثِ  ايي. يبثذ افضايؾ هي% 36ثِ 

ن ٌّگبم ػلائ هَلغ ثيوبساى جْت جلَگيشي اص ثشٍص صٍد

 .[3] ًوبيذ‎ثشاي هب هؼجل هيسا دسگيشي سيَي 

 هب ّبي ساديَگشافيه اًجبم ؿذُ دس هطبلؼ‎ِدس ثشسػي

% ثَد 59/24% ٍ پش َّايي سيِ 66/66ؿيَع ثشًٍـىتبصي 

 Stephen Mوِ دس همبيؼِ ثب آهبسّبي اسائِ ؿذُ تَػط 

 ثبؿذ‎بس پبييي هييثؼ( 2009)ًَاهجش ٍ ّوىبساى 

 .[3] %(9/77% ٍ پش َّايي سيِ 5/82)ثشًٍـىتبصي 

ّبي اًجبم ؿذُ اص ًوًَِ خلط ثيوبساى تحت ًظش ‎دس وـت

تشيي جشم يبفت ؿذُ ػَدٍهًَب ‎ؿبيغ ،دس هشوض هب

دس ستجِ دٍم ولًَيضاػيَى ثب  .% ثَد34/65آئشٍطيٌَصا 

ايي دس . سؽ ؿذ% گضا78/21 ثِ هيضاى اػتبف اٍسئَع

 2011دس آهشيىب دس ػبل  اي وِ  ػت وِ دس هطبلؼِا حبلي

 Journal of Cystic Fibrosisدس هجلِ  اًجبم ؿذ ٍ

ػفًَت تٌفؼي ثِ دًجبل ػَدٍهًَب يه گشديذ، هٌتـش 

 ُػلت اكلي هَسثيذيتي ٍ هَستبليتي دس وَدوبى روش ؿذ

ّبي ‎دس طي ػبلهشوض هب ثش اػبع هطبلؼِ  .[4] اػت

ثيَتيىي ضذ ‎ثيـتشيي حؼبػيت آًتي، 2011تب  2006

ػَدٍهًَب آئشٍطيٌَصا ثِ تشتيت ًؼجت ثِ 

 %(،50) 16%(، آهيىبػيي4/71) 15ػيپشٍفلَوؼبػيي

                                                           
15

 Ciprofloxacin 
16 Amikacin  
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%( هـبّذُ 18) 2%( ٍ ػفتشيبوؼَى30) 1ػفتبصيذين

  .[5] گشديذ

 Jonathanتَػط  2001دس ثشسػي اًجبم ؿذُ دس ػبل 

Mc Cormick  ػبل ّيچ  2ٍ ّوىبساى، دس وَدوبى صيش

هَسد هضهٌي اص ػَدٍهًَب يبفت ًـذ ٍ دسگيشي اكلي 

% 15% صيش دٍ ػبل ٍ 30ّوَفيلَع آًفَلاًضا ثب هيضاى 

 .[2] گشديذػبل اػلام  17تب  15  ثيي

 دس CFثش اػبع آهبس هٌتـش ؿذُ اهيذ ثِ صًذگي ثيوبساى 

ؿذ ايي دس كَستي ثب‎ػبل هي 39وـَسّبي تَػؼِ يبفتِ 

اػت وِ هيبًگيي ػٌي ثيوبساى دس ليذ حيبت ايي هشوض 

 16/16ػبل ٍ هيبًگيي ػٌي ثيوبساى فَت ؿذُ  37/14

ثبؿذ وِ ايي هيضاى ثب ثيوبسيبثي صٍد ٌّگبم، ‎ػبل هي

ٍ دسهبى ثِ هَلغ آًْب افضايؾ حوبيت اص ثيوبساى 

 .[6] گيشي پيذا خَاّذ وشد‎چـن

 2011تب  2008 ّبي‎ػبل دس هطبلؼِ اًجبم ؿذُ ثيي

، هـخق ٍ ّوىبساًؾ Donatello Salvatoreتَػط 

ػبل دس  10دس ػٌيي ثبلاتش اص  CFوِ ًؼجت ثيوبساى  ؿذ

 دس حبلي اػت. % وبّؾ يبفت10ِاسٍپبيي وـَسّبي غيش 

% افضايؾ ًـبى 24وِ ايي ًؼجت دس وـَسّبي اسٍپبيي 

يوبساى . ايي آهبس ثيبًگش ضؼف دسهبى ٍ هشالجت اص ثدّذ هي

يؼتيه دس وـَسّبي غيش اسٍپبيي هجتلا ثِ فيجشٍص و

ي وٌٌذ دس كَست‎ايي هحمميي ّوچٌيي تلَس هي ثبؿذ.‎هي

وـَسّبي غيش اسٍپبيي اص هٌبثغ هـبثِ اسٍپبيي جْت  وِ

جوؼيت اػتفبدُ وٌٌذ،  CFدسهبى ٍ حوبيت اص ثيوبساى 

 %84ػبل ثِ  10ثيوبساى دس ايي وـَسّب دس ػٌيي ثبلاي 

 .[7] سػيذخَاّذ 

سػبًذى  CFّبي لاصم جْت ثيوبساى ‎يىي اص هشالجت

ٍصًي  يب ون FTTوبلشي لاصم ثِ آًْب ٍ جلَگيشي اص ثشٍص 

ٍضؼيت ايي ثيوبساى  تش ؿذى‎گشدد وِ خَد ثبػث ٍخين‎هي

دس ػبل  R Buzzettiتَػط اي وِ  ؿًَذ. دس همبل‎ِهي

ّبي ‎وِ سطين گشديذهـخق سػيذ چبح ثِ  2009

ٌذ ٍضؼيت ٍ ويفيت صًذگي ثيوبساى هجتلا ًتَا‎پشوبلشي هي

ذ ٍ اهيذ ثِ ٌاي ثْجَد ثخـ‎سا ثِ طَس لبثل هلاحظِ CFثِ 

 .[6] ذٌصًذگي سا دس ايي افشاد افضايؾ دّ

ٍجَد  ،ثش اػبع هطبلت روش ؿذُ ٍ همبيؼِ اًجبم ؿذُ

يه ػيؼتن جبهغ وـَسي ّوبًٌذ هَاسد هـبثِ هَجَد دس 

                                                           
1 Ceftazidime  
2 Ceftriaxone  

بثي، حوبيت ٍ دسهبى جَاهغ پيـشفتِ دس خلَف ثيوبسي

ثيوبساى هجتلا ثِ فيجشٍص ويؼتيه حيبتي ثَدُ ٍ ثبػث 

ّبي دسهبى ٍ ّوچٌيي ‎وبّؾ ػَاسم جبًجي، ّضيٌِ

افضايؾ طَل ػوش ٍ ويفيت صًذگي ايي ثيوبساى خَاّذ 

 ؿذ. 

  ػجبستٌذ اص:فَايذ غشثبلگشي لجل اص ؿشٍع ػلائن ثبليٌي 

جلَگيشي اص ثشٍص ػَء تغزيِ ٍ سؿذ فيضيىي ٍ رٌّي  (1

 دس ايي ثيوبساى طجيؼي

ثشاي هذت  Dگيشي اص ثشٍص ووجَد ٍيتبهيي ‎پيؾ (2

 طَلاًي

ع ٍ جلَگيشي اص افت ػولىشد اّبي پبًىش‎المب آًضين (3

 آى

 گيشي اص ثشٍص ثيوبسي سيَي پيـشفتِ ‎پيؾ (4

 عتـخيق ثيوبسي لجل اص ولًَيضُ ؿذى ػَدٍهًَب (5

 دس ػيؼتن تٌفؼي ٍ ثِ تبخيش اًذاختي ايي هَضَع

 پيؾ گيشي اص تخليِ ؿذى ًوه ثذى وَدن   (6

ثب تَجِ ثِ ؿيَع ًؼجي ايي ثيوبسي دس وـَس ايشاى لاصم 

تشي ًؼجت ثِ ايي هؼئلِ ‎اػت وِ سػيذگي دليك ٍ جبهغ

كَست ثگيشد. دس حبل حبضش ثِ ػلت ػذم ؿٌبػبيي ٍ 

ٌيي ثِ دليل ػذم ٍ ّوچ CFتـخيق ثِ هَلغ ثيوبساى 

ٍجَد اطلاػبت جبهؼي اص ثيوبساى ٍ الذاهبت دسهبًي اًجبم 

ؿذُ ثشاي آًْب، هيبًگيي ػي فَت ثيوبساى هجتلا ثِ فيجشٍص 

اي وِ دس ثخؾ وَدوبى ‎ويؼتيه طجك هطبلؼِ

 16/16ثيوبسػتبى دوتش هؼيح داًـَسي كَست گشفتِ 

ي ثبؿذ وِ ثب تَجِ ثِ آهبسّبي جْبًي ثؼيبس پبيي‎ػبل هي

ثبؿذ. ثشاي اٍليي ثبس دس ايشاى، ‎ثَدُ ٍ لبثل تبهل ثيـتش هي

ّبي تٌفؼي وَدوبى ثيوبسػتبى دوتش هؼيح ‎هشوض ثيوبسي

اًذاصي  ػٌَاى هشوض اسجبػي تلوين ثِ ساُ داًـَسي ثِ

تحت  CFػبهبًِ هتوشوض ثجت اطلاػبت هشثَط ثِ ثيوبساى 

گشفت تب ثِ ايي ٍػيلِ جْت  CF Registry ػٌَاى

ويفيت خذهبت اسائِ ؿذُ ٍ دسهبى ايي ثيوبساى  ياستمب

 سيضي ّبي اكَلي دس ػطح وـَسي اًجبم پزيشد.‎ثشًبهِ
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Abstract: 

Cystic Fibrosis (CF) is known as the main cause of mortality and loss of pulmonary 

function in Caucasian. Respiratory involvement is the main cause of morbidity and 

mortality in these patients. Cystic fibrosis is prevalent in north Europe, north America, 

Australia and New Zealand. Its worldwide incidence is almost 1000 new cases per year 

and the majority of patients are diagnosed before their 2 years of age. Regarding high 

prevalence of CF in Iran, integrative and careful studies seem to be useful. 

Through a cross-sectional study, the recorded data of 183 CF patients in registry data bank 

were analyzed in detail. The participants were referral patients to National Research 

Institute of Tuberculosis and Lung Diseases (NRITLD) and some other districts of Iran. 

Out of 183, 106 were male and 77 were female among whom 24 (13.11%) expired with a 

mean age of 16.16 years.  

According to statistics, the life expectancy is around 39 years for CF patients in developed 

world while our patients have a mean age of 14.37 and were averagely died in 16 years 

old. So, it is believed that active screening is the best way for early diagnosis and 

management of the patients. In this regard, establishment of a CF registry data bank will 

lead to achieve a better life expectancy. similar to developed countries. 

Keywords: Cystic Fibrosis, Child, Registry 
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