	
 (
فرم
 
درخواست
 
راه اندازي
 
نظام
 
ثبت
 
بيماري ها
دانشگاه
 
علوم
 
پزشكي
 
تبریز-
معاونت تحقیقات و فناوری دانشگاه
کارگروه
 
ثبت بیماری
 
ها
)









	عنوان برنامه ثبت:
برنامه ثبت بیماران مبتلا به  دیستروفی عضلانی – نخاعی  ( SMA ) در منطقه شمال غرب کشور


	نام و نام خانوادگي درخواست کننده  )درخواست کنندگان(:
دکتر محمد برزگر


	نام مرکز تحقیقاتي/دانشکده/ بیمارستان / گروه / سازمان درخواست کننده:
مرکز تحقیقات سلامت کودکان دانشگاه علوم پزشکی تبریز





تابستان 1396
تهیه شده براساس :
فرم درخواست راه اندازی نظام ثبت بیماری های وزارت بهداشت، درمان و آموزش پزشکی
	

نشاني: تبریز، خيابان دانشگاه - معاونت تحقیقات و فناوری دانشگاه علوم پزشکی تبریز

	بخش اول: شناسنامه ثبت

	1
	عنـوان برنامه ثبت:
	برنامه ثبت بیماران مبتلا به آتروفي عضلاني ـ نخاعي ( SMA ) در منطقه شمال غرب کشور

	2
	مسئول اصلی ثبت :
	دکتر محمد برزگر

	3
	سازمان/ مرکز تحقیقاتي/ بیمارستان /گروه :
	مرکز تحقیقات سلامت کودکان

	4
	دانشگاه/دانشکده:
	دانشگاه علوم پزشکی تبریز 

	5
	محيط کاری ثبت:
	مرکز آموزشی و درمانی کودکان

	6
	مدت زمان اجرا:
	3 سال

	7
	اسامي اعضاي کميته راهبردی ثبت: (هر شش ماه قابل اپدیت است. حذف و اضافه کردن افراد)

	
	1
	دکتر محمد برزگر 
	6
	زکیه عبادی

	
	2
	دکتر مرتضی جبارپور بنیادی
	7
	

	
	3
	دکتر وحیده توپچی زاده
	8
	

	
	4
	دکتر شادی شیوا
	9
	

	
	5
	دکتر سینا رئیسی
	10
	

	8
	اسامي کارشناسان ثبت:

	
	1
	زکیه عبادی
	3
	

	
	2
	نوشین رستمی
	4
	

	9
	خلاصه ضرورت اجرا و اهداف كاربردي ثبت:

	
	
بيماري آتروفي عضلاني ـ نخاعي (SMA ) داراي الگـوي توارثي اتوزوم مغلوب مـي باشـد کـه در اثـر تخريـب نورون هاي حركتي در سلول هاي شاخ قدامي نخـاع و پايـه ي مغز پديدار مي شود. ميـزان شـيوع ايـن بيمـاري ١ در ١٠٠٠٠ تولد و فراواني ناقلين به آن ١ در ٤٠ الي ٦٠ است. اين بيمــاري از حــذف شــدگي اگــزونهــايي از ژنهــاي SMN ، NAIP و P44 عــارض مــي شــود. 
مطالعات محدودي به بررسي خصوصيات اپيدميولوژيك و باليني اين بيماري بویژه در کودکان در سطح کشور پرداخته شده است. نظر به تاثیر اختلالات ژنتیکی و نقش عوامل محیطی بر اپیدمیولوژی بیماری و به منظور تعیین خصوصیات این بیماری در کودکان، داده های مربوط به این عوامل بهتر است گردآوری، ذخیره وآنالیز شود. پراكندگي اطلاعات بيماران و عدم دسترسي به سوابق آن ها، ضعف در همكاري بين پزشكان و کارکنان مراقبت های بهداشتی و همچنين ضعف در دسترسی به اطلاعات پزشکی مورد نياز و بخصوص در مورد بیماران نادر پیدا کردن مورد های مناسب برای پژوهش از مشکلات نبود یک پایگاه داده مناسب می باشد. در صورت وجود سیستم ثبت اطلاعات  (Registry)تا حد زیادی این مشکلات رفع شده و در زمان بسیار کوتاهی می توان به بیماران دسترسی پیدا کرد و منجر به بهره مندی تعداد بیشتری از بیماران از درمان های جدید می گردد و به پژوهشگران اجازه می دهد درمان های موثر و Safe  را برای بیماران به کار ببرند. راه اندازی نظام ثبت بیماری را باید بعنوان یک فرایند تحول و توسعه سازمانی در نظام سلامت تلقی نمود. استفاده از تکنولوژی پیشرفته در مدیریت پرونده های بیمار نظیر ثبت الکترونیک خلاصه پرونده بیماران، موجب ارتقای کیفیت داده و در نتیجه بهبود کیفیت مراقبت و ارزیابی دقیق خواهد شد. بنابراین ایجاد یک پایگاه داده دقیق و جامع ثبت بیماری آتروفی عضلانی - نخاعی که بتواند داده های کافی، دقیق و به هنگام را گردآوری وذخیره کند، امری ضروری است و تحلیل داده های گردآوری شده، در ارتقای کنترل و درمان این بیماری در کودکان و افزایش کیفیت زندگی آنها بسیار مفید خواهد بود. 


	10
	خلاصه ساختار و روش اجـراي ثبت:

	
	
ابتدا چک لیستی از داده های دموگرافیک و بالینی لازم برای ثبت خصوصیات بیماری و مشخصات کودکان مبتلا به SMA تهیه خواهد شد که حداکثر داده های بالینی لازم را درباره مراقبت بیمار جمع آوری می کند. این چک لیست با استفاده از برنامه Microsoft Word طراحی شده و توسط دستیاران فوق تخصصی اعصاب کودکان تکمیل خواهد شد. اطلاعات در ابتدا از پرونده های بایگانی شده کودکان زیر 15 سال مبتلا به بیماری SMA و مراجعه کننده به بخش اعصاب مرکز آموزشی و درمانی کودکان استخراج شده و در فرم پرسشنامه ثبت خواهد شد. اطلاعات بیماران بعدی نیز پس از تشخیص و تایید بیماری توسط پزشک متخصص، در پرسشنامه ها ثبت خواهد شد.      
قدم بعدی طراحی پایگاه داده خواهد بود. یعنی فرم کاغذی این چک لیست پس از بررسی و رفع اشکالات احتمالی، به شکل نرم افزاری تبدیل و ذخیره خواهند شد. در اینصورت داده ها قابلیت بازیابی، انتقال، ویرایش و آنالیز خواهند داشت. برای این منظور از نرم افزار Microsoft Excel استفاده خواهد شد و داده ها ثبت و ذخیره خواهد شد.
حجم نمونه 25 نفر در سال.








	بخش دوم: مشخصات مسئولين ثبت

	1

	مسئول اصلی ثبت: 

	
	نام و نام خانوادگي 
	دکتر محمد برزگر

	
	رتبه علمي
	استاد دانشگاه

	
	نشاني محل خدمت
	بیمارستان کودکان

	
	تلفن محل خدمت
	35262265-041

	
	شماره تلفن همراه
	09141170492

	
	پست الکترونيک
	Mm_barzegar@yahoo.com

	
	ضروری است رزومه علمی مسئول اصلی ثبت به پیوست این فرم به معاونت تحقیقات و فناوری دانشگاه علوم پزشکی تبریز ضمیمه گردد.

	2

	مشخصات ساير اعضای کميته راهبردی ثبت: 

	
	ردیف
	نام و
نام خانوادگي
	تخصص/
درجه علمي
	مسئولیت محول شده
	آدرس و تلفن
محل خدمت
	امضا

	
	1
	دکتر محمد برزگر
	فوق تخصص نورولوژی کودکان و فلوشیپ نوروفیزیولوژی بالینی کودکان
استاد دانشگاه
	مسئول ثبت – ویزیت و ارجاع بیماران و تحلیل داده ها و جمع بندی
	بیمارستان کودکان
مرکز تحقیقات سلامت کودکان

09141170492
	

	
	2
	دکتر مرتضی جبارپور بنیادی
	دکترای ژنتیک
دانشیار دانشگاه
	مسئول انجام آزمایشات ژنتیکی
	دانشگاه تبریز

09143139825
	

	
	3
	دکتر شادی شیوا
	فوق تخصص نورولوژی کودکان
استادیار دانشگاه
	ویزیت و ارجاع بیماران
	بیمارستان کودکان

09144048576
	

	
	4
	دکتر سینا رئیسی
	Ph.D بیوشیمی بالینی
استادیار
	کمک در نگارش پروپوزال و آنالیز داده ها
	بیمارستان کودکان
مرکز تحقیقات سلامت کودکان

09144013785
	

	
	5
	زکیه عبادی
	فوق لیسانس کامپیوتر
	دبیر ثبت و مسئول جمع آوری داده ها و ثبت در سامانه
	بیمارستان کودکان
مرکز تحقیقات سلامت کودکان

09383636513
	

	
	6
	
	
	
	
	

	
	7
	
	
	
	
	

	
	8
	
	
	
	
	

	
	9
	
	
	
	
	

	
	10
	
	
	
	
	

	
	11
	
	
	
	
	

	
	12
	
	
	
	
	

	
	13
	
	
	
	
	

	
	14
	
	
	
	
	

	
	15
	
	
	
	
	

	3

	مشخصات کارشناسان ثبت:

	
	ردیف
	نام و
نام خانوادگي
	تخصص/
درجه علمي
	دانشگاه/دانشکده/ مرکز/گروه محل خدمت
	آدرس و تلفن
محل خدمت
	امضا

	
	1
	زکیه عبادی
	فوق لیسانس کامپیوتر
	جمع آوری داده ها و ثبت در سامانه
	بیمارستان کودکان
مرکز تحقیقات سلامت کودکان

09383636513
	

	
	2
	نوشین رستمی
	پرستار
	جمع آوری داده ها و ثبت در سامانه
	بیمارستان کودکان

09144932358
	

	
	3
	
	
	
	
	

	
	4
	
	
	
	
	

	بخش سوم: مشخصات کامل ثبت

	1
	عنوان ثبت به فارسي:
برنامه ثبت بیماران مبتلا به SMA  در منطقه شمال غرب کشور

	2
	عنوان ثبت به انگلیسي:
The Registry Program of Spinal Muscular Atrophy in Children of North-West of Iran

	3
	نوع ثبت: 

	
	بيماري یا عارضه


	مواجهه خاص

	خدمات بهداشتی درماني

	ساير پيامدهاي سلامت


	
	توضیحات:

	4
	گستره جغرافیایی ثبت:

	
	ملي

	منطقه ای
	بیمارستانی

	
	توضیحات: منطقه شمال غرب کشور

	5
	اهداف اصلي ثبت: (اهداف مراقبتی) 

1. تعیین بروز – شیوع -  فراوانی و بررسی روند تغییرات آن
2. توزیع سنی- جنسی- توزیع - طبقات اجتماعی و اقتصادی -  قومیتی -  مذهبی و مقایسه آنها
3. پیشگیری از عود و گسترش بیماری
4. حمایت روحی و روانی بیماران و اطرافیان
5. بالا بردن کیفیت زندگی
6. آموزش بیماران و تامین تسهیلات مراقبتی 
7. آگاهی والدین در تولد فرزندان دیگر ( لزوم آزمایش ژنتیکی و آمینوسنتز جنین در سه ماهه اول بارداری )
8. تغییرات بیماری در طول زمان
9. بار آینده بیماری
10. شناسایی گروه های در معرض خطر
11. ارزیابی ارائه خدمات بهداشتی جدید
12. راههای کاهش بروز بیماری
13. وضعیت پیگیری بیماری یا پیامد 
14. اطلاع رسانی به بیماران در خصوص درمان های جدید و مراقبت های استاندارد



	6
	اهداف پژوهشي ثبت: 

1. تجزیه و تحلیل شیوع بیماری
2. ارزیابی اثرات مواجهات خاص
3. ارزیابی فاکتورهای موثر بر بروز و پیشرفت بیماری
4. غربالگری
5. بررسی فرضیه های علت شناسی
6. دسترسی سریع و آسان به بیماران در انجام clinical trial
7. متمرکز شدن اطلاعات به علت نادر بودن بیماری


	7
	تعريف بيماری (يا رويداد بهداشتی) اصلی مورد ثبت (معيارهاي ورود و خروج):

SMA گروهی از اختلالات ژنتیکی هست که با ضعف و آتروفی پیشرونده عضلانی همراه با دژنراسیون نخاع و نرون حرکتی مشخص می شود.
معیار ورود: کلیه کودکان زیر 15 سال مراجعه کننده به بخش اعصاب مرکز آموزشی و درمانی کودکان تبریز با علائم هیپوتونی محیطی که توسط پزشک متخصص با استفاده از علائم بالینی و پاراکلینیک به تشخیص و تایید رسیده باشند و تست ژنتیکی مثبت از نظر SMA دارند.
معیار خروج: بیمارانی که با هیپوتونی به علل غیر SMA مراجعه نموه اند و یا پرونده آنها در بایگانی ناقص است.


	8
	جمعيت هدف ثبت:  
   
 کلیه کودکان پسر و دختر منطقه شمال غرب کشور با تمام قومیت ها (اکثرا آذری) که با تشخیص Spinal muscular atrophy  (SMA  ) به بیمارستان کودکان تبریز یا کلینیک های ویژه دانشگاه علوم پزشکی تبریز مراجعه می نمایند . همچنین امکانregistry  کردن برای پزشکان شاغل در سایر مراکز دانشگاهی و غیر دانشگاهی نیز فراهم خواهد شد.


	9
	معيارهاي ورود و خروج (Inclusion Criteria and Exclusion):

معیار ورود: کلیه کودکان زیر 15 سال مراجعه کننده به بخش اعصاب مرکز آموزشی و درمانی کودکان تبریز با علائم هیپوتونی محیطی که توسط پزشک متخصص با استفاده از علائم بالینی و پاراکلینیک به تشخیص و تایید رسیده باشند و تست ژنتیکی مثبت از نظر SMA دارند.
معیار خروج: بیمارانی که با هیپوتونی به علل غیر SMA مراجعه نموه اند و یا پرونده آنها در بایگانی ناقص است. 


	10
	حجم نمونه و روش نمونه گيري (Sampling):

سالانه25 نفر
مطالعه پایلوت بر روی پرونده ده کودک مبتلا به 


	11
	منابع اطلاعاتی که داده‏های ثبت از آن‏ها جمع‏آوری می‏شود:

کودکان مبتلایی که اطلاعات آنها توسط پرسشنامه به صورت مستقیم از والدینشان پرسیده و و بعد از تائید ژنتیکی ثبت خواهد شد. همچنین سایر اطلاعات کودکان مبتلا از HIS و نیز پرونده پزشکی آنها در بخش بایگانی و مدارک پزشکی جمع آوری و ثبت خواهد شد.
HIS: Hospital Information System


	12
	روش بيماريابی:

به صورت فعال از کودکان که با شکایت هیپوتونی ، کنترل ضعیف سر و ارفلکس و فاسیکولاسیون زبانی در معاینه به بخش اعصاب مرکز آموزشی و درمانی کودکان تبریز یا بیمارانی که به درمانگاه های بیمارستان کودکان یا به هر کدام از مطب ها ( دکتر برزگر – دکتر بنیادی و یا دکتر شیوا ) مراجعه نموده اند ف تحت بررسی ژنتیکی قرار می گیرند و پس از تایید ژنتیکی وارد سیستم ثبت می گردند. 


	13

	نحوه پیگیری بیماران:

بیماران جهت فالوآپ بیماری به بخش اعصاب مرکز آموزشی و درمانی کودکان تبریز یا به درمانگاه های بیمارستان کودکان یا به هر کدام از مطب ها ( دکتر برزگر – دکتر بنیادی و یا دکتر شیوا ) مراجعه خواهند نمود. تماس تلفنی با والدین بیماران در مواقع لزوم انجام خواهد یافت.
 موارد پیگیری: بهبودی- عود بیماری- پیشرفت بیماری. 


	14
	بيان مسئله و ضرورت اجراي ثبت:

بيماري آتروفي عضلاني ـ نخاعي (SMA ) داراي الگـوي توارثي اتوزوم مغلوب مـي باشـد کـه در اثـر تخريـب نورون هاي حركتي در سلول هاي شاخ قدامي نخـاع و پايـه ي مغز پديدار مي شود. ميـزان شـيوع ايـن بيمـاري ١ در ١٠٠٠٠ تولد و فراواني ناقلين به آن ١ در ٤٠ الي ٦٠ است (٣ـ١). اين بيمــاري از حــذف شــدگي اگــزونهــايي از ژنهــاي SMN ، NAIP  و P44 عــارض مــي شــود (4). تيپ يک بيماري SMA ،از نظر عارضـه ي بـاليني شـديدترين نوع بوده و سن بروز بيماري از زمان تولد تا ٦ ماهگي اسـت . نوزادان مبتلا به اين نوع بيماري، بدون محافظ قادر به نشستن نبوده و معمولاً تا ٢ سالگي فوت مي كنند. شدت بيماري تيپ II کمتـر از تيـپ يـك اسـت. سـن بـروز بيماري در اين مبتلايان بين ٦ تا ٢٤ مـاهگي بـوده و نـوزادان مبتلا قادر به نشستن بوده ولي بدون کمک قادر به ايـستادن و يــــا راه رفــــتن نيــــستند. ايــــن مبتلايــــان عمومــــاً بعد از ٢ سالگي فوت مي كنند. سن بروز تيپ III بيماري بعـد از ١٨ مـاهگي اسـت . در ايـن افراد هيپرتروفـي عـضلاني سـاق پـا و رعـشه ي دسـت هـا و هــمچنــين عــدم تعــادل در راه رفــتن ( تلــو تلــو خــوردن ) مـــشاهده مـــي گـــردد. تيپ IV بيماري SMA در بزرگسالي بـروز مـي كنـد ( بعـد از ســنين ٣٠ ســالگي). در ايــن مبتلايــان ضــعف عــضلاني درماهيچه هاي بازو و ران و هيپرتروفي كاذب ماهيچه هاي سـاق پا مـشاهده مـي شـود . علايـم بـاليني بيمـاري گـاهي اوقـات بـــا بيمـــاري ديـــستروفي عـــضلاني دوشـــن اشتباه گرفته مي شود (5).
هدف از اين مطالعه ، ثبت بيماران مبتلا به SMA در منطقه ي آذربايجان خواهد بود. تـشخيص بـاليني توسـط متخصصين اعصاب بیمارستان کودكان تبريز بر اساس آزمايشات ژنتیکی و پارا كلينيكي نظير الكتروميوگرافي بيماران و سابقه ي فـاميلي صورت خواهد گرفت. این مطالعه برای اجرای Clinical Trial تا دسترسی سریع و آسان به بیماران اهمیت به سزایی دارد. برای این منظور ثبت اطلاعات در یک  Data Base، اطلاعات را در اختیار پژوهشگر قرار می دهد. پراكندگي اطلاعات بيماران و عدم دسترسي به سوابق آن ها، ضعف در همكاري بين پزشكان و کارکنان مراقبت های بهداشتی و همچنين ضعف در دسترسی به اطلاعات پزشکی مورد نياز و بخصوص در مورد بیماران نادر پیدا کردن مورد های مناسب برای پژوهش از مشکلات نبود یک پایگاه داده مناسب می باشد (13). با توجه به اینکه در طی سال های اخیر پیشرفت های عمده ای در درمان اختلالات نروماسکولار اتفاق افتاده است و بسیاری از آنها ژن های خاصی را هدف قرار می دهند ، در صورت وجود سیستم ثبت اطلاعات  (Registry)تا حد زیادی این مشکلات رفع شده و در زمان بسیار کوتاهی می توان به بیماران دسترسی پیدا کرد و منجر به بهره مندی تعداد بیشتری از بیماران از درمان های جدید می گردد و به پژوهشگران اجازه می دهد درمان های موثر و Safe  را برای بیماران به کار ببرند.
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	بررسي متون،  سابقه ثبت و نمونه ثبت‏هاي موفق در ساير کشورهاي دنيا:

برنامهRegistry  برای SMA در بسیاری از کشورها از سال ها قبل شروع شده است که چند نمونه از آنها را ذکر می نمائیم:
Canadian Neuromuscular Disease Registry (CNDR): یک پایگاه ثبت بیماریهای عصبی- عضلانی (Neuromuscular Disease) در کانادا می باشد. در این پایگاه، اطلاعات مهم بالینی بیماران در سطح کشور کانادا جمع آوری و ثبت می شود. هدف از این ثبت، ارتقای تشخیص بیماریهای عصبی- عضلانی و پیدا کردن روشهای جدید درمانی می باشد (https://cndr.org/).
U.S. Neuromuscular Disease Registry: یک پایگاه ثبت بیماریهای عصبی- عضلانی (Neuromuscular Disease) در آمریکا می باشد. در این پایگاه زیر نظر انجمن دیستروفی عضلانی [Muscular Dystrophy Assiciatio (MDA)] آمریکا از سال 2013 ، 25 مرکز درمانی، اطلاعات مهم بالینی بیماران در سطح کشور آمریکا جمع آوری و ثبت می شود. هدف از این ثبت، ارتقای تشخیص بیماریهای عصبی- عضلانی و پیدا کردن روشهای جدید درمانی می باشد. در این مرکز ثبت، چهار بیماری ALS, SMA, DMD, BMD به صورت پایلوت ثبت شده است. در حال حاضر بیش از 200 مرکز درمانی در سطح آمریکا به عنوان مراکز ثبت در این پایگاه فعالیت می کنند ( http://mda.org).
New Zealand Neuromuscular Disease Registry: یک پایگاه ثبت بیماریهای عصبی- عضلانی در نیوزلند می باشد. در این پایگاه، زیر نظر نظر انجمن دیستروفی عضلانی نیوزلند اطلاعات مهم بالینی بیماران در سطح کشور نیوزلند جمع آوری و ثبت می شود. هدف از این ثبت، ارتقای تشخیص بیماریهای عصبی- عضلانی و پیدا کردن روشهای جدید درمانی می باشد. (https://nmdregistry.org.nz/).
(BNMDR) Belgian NeuroMuscular Disease Research: یک پایگاه ثبت بیماریهای عصبی- عضلانی در اروپا و کشور بلژیک می باشد. در این پایگاه، اطلاعات مهم بالینی بیماران در سطح کشور بلژیک جمع آوری و ثبت می شود. هدف از این ثبت، ارتقای تشخیص بیماریهای عصبی- عضلانی و پیدا کردن روشهای جدید درمانی می باشد (www.bnmdr.be).
در USA تحت عنوان Care SMA از سال 1984 تاسیس و اقدام به بیماریابی می گردد.  در دانشگاه ohio نیز تحت عنوان treat –NMO network که از سال 2007 شروع به کار کرده است و تلاش های بسیاری در زمینه ثبت بیماران و درمان های جدید انجام داده است. همچنین پروتکل های درمان استاندارد برای این بیماران تعریف کرده اند. /http://www.uhhospitals.org)).
در اروپا نیز SMA Europe با هدف بهبود کیفیت زندگی بیماران SMA ای و آگاهی بیشتر عمومی در زمینه این بیماری و بهبود پژوهش های پزشکی از سال 2006 تاسیس گردید. (http://www.sma-europe.eu/).
از کشور های همجوار نیز در ترکیه تحت عنوان SMA grubu  که در قالب NGO اقدام به ثبت بیماران و بهبود استاندارد های مراقبتی از آنان می نمایند.( http://smagrubu.net/).
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	روش اجراء ثبت، جمع‏آوری و تجزیه تحلیل و ارزیابی کیفیت اطلاعات:

کلیه کودکان زیر 15 سال مراجعه کننده به بخش اعصاب مرکز آموزشی و درمانی کودکان تبریز با علائم هیپوتونی محیطی که توسط پزشک متخصص با استفاده از علائم بالینی و پاراکلینیک به تشخیص و تایید رسیده باشند و تست ژنتیکی مثبت از نظر SMA دارند. معیار خروج: بیمارانی که با هیپوتونی به علل غیر SMA مراجعه نموه اند و یا پرونده آنها در بایگانی ناقص است، از مطالعه کنار گذاشته خواهند شد. در طراحی پرسشنامه، ابتدا چک لیستی بر مبنای خلاصه پرونده بیماران در بایگانی طراحی خواهد گردید که حداکثر  داده های بالینی لازم را جمع آوری کند. این چک لیست با استفاده از برنامه Microsoft Word طراحی شده و توسط دستیاران فوق تخصصی اعصاب کودکان تکمیل خواهد شد. اطلاعات شامل مشخصات دموگرافیک و پایه و نیز مشخصات بالینی و اطلاعات مربوط به فوت یا ترخیص خواهد بود. همچنین بیماران جهت فالوآپ و یا توسط تماس تلفنی با والدینشان از نظر عود، افزایش شدت و یا بهبودی بیماری پیگیری و ثبت خواهند شد. قدم بعدی طراحی پایگاه داده خواهد بود. یعنی فرم کاغذی این چک لیست  پس از بررسی و رفع اشکالات احتمالی و تکرارگیری داده ها، به شکل نرم افزاری تبدیل و ذخیره خواهند شد. در اینصورت داده ها قابلیت بازیابی، انتقال، ویرایش و آنالیز خواهند داشت. برای این منظور از نرم افزار Microsoft Excel استفاده خواهد شد و داده ها ثبت و ذخیره خواهد شد. برای آنالیز داده ها نیز از نرم افزار SPSS استفاده خواهد شد. به عنوان پایلوت، اطلاعات 10 کودک مبتلا از پرونده های موجود آنها در بایگانی بیمارستان، ثبت خواهد شد. در قدم بعدی اطلاعات کودکان مبتلا از پرونده های بایگانی شده و HIS از سال 1390 تا 1396 استخراج و ثبت خواهد شد. نتایج به صورت توصیفی پس از آنالیز داده ها گزارش خواهد شد.
همچنین لینک اطلاعات بیماران محرمانه بوده و پژوهشگرانی که درخواست دستیابی به اطلاعات کنند بدون دسترسی به نام و مشخصات بیماران قادر به دستیابی به اطلاعات خواهند بود.
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	مشخصات ابزار جمع آوری اطلاعات و نحوه جمع آوری آن:

در این سیستم ثبت، اطلاعات کودکان مبتلا به SMA که شامل مشخصات دموگرافیک (سن، جنس، قد، وزن،...)، مشخصات بالینی، مصرف دارو، نتایج آزمایشات، و سایر اطلاعات مرتبط با پیگیری آنها می باشد در پرسشنامه ای جمع آوری خواهد شد. این پرسشنامه بر اساس پرسشنامه استاندارد ثبت اطلاعات بیماران SMA که در اغلب دانشگاههایی که سیستم ثبت بیماران SMA را راه اندازی کرده اند از آن استفاده می شود خواهد بود. ( ضمیمه می باشد. ) منابع اطلاعات شامل پرونده پزشکی، مدارک بایگانی شده، Hospital information system  (HIS)، نسخه های دارویی تجویز شده، مصاحبه و یا تماس تلفنی با پزشک متخصص و نیز والدین کودکان می باشند.
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	ساختار مديريتي ثبت:
1- مسئول یا مجری: دکتر محمد برزگر
2- دبیر ثبت: زکیه عبادی
3- جمع آوری کنندگان و کد دهنگان اطلاعات: زکیه عبادی، نوشین رستمی
4- دست اندرکاران ورود داده ها: زکیه عبادی، نوشین رستمی
5- تیم برنامه نویسی برای طراحی و به روز رسانی نرم افزار: زکیه عبادی
6- کمیته راهبردی: کمیته علمی-پژوهشی- اجرایی- مالی- تجزیه و تحلیل- کنترل کیفی- ارزشیابی: 
        دکتر محمد برزگر ، دکتر مرتضی جبارپور بنیادی ، دکتر سینا رئیسی ، دکتر شادی شیوا ، دکتر وحیده توپچی زاده
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	 (
مسئول یا مجری 
:
دکتر محمد برزگر
)فلوچارت ساختار مديريتي ثبت:



 (
کمیته راهبردی
 :
دکتر محمد برزگر
دکتر مرتضی جبارپور بنیادی
        دکتر شادی شیوا
 
دکتر سینا رئیسی
) (
دست اندرکاران ورود داده ها:
نوشین رستمی
) (
جمع آوری کنندگان و کد دهنگان اطلاعات:
زکیه عبادی
نوشین رستمی
) (
برنامه نویسی و به روز رسانی
:
زکیه عبادی
) (
دبیر
 ثبت: 
زکیه عبادی
)
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	درصورتیکه برنامه ثبت پیشنهادی در حال اجرا می‏باشد، اطلاعات زیر تکمیل گردد:

	
	-1
	سابقه برنامه ثبت: 

	
	-2
	تعداد بیماران ثبت شده تا کنون:

	
	-3
	تعداد گزارشات و مقالات به چاپ رسیده:

	
	-4
	دلائل نیاز به حمایت معاونت تحقیقات و فناوری:



	
	-5
	اصول محرمانگی، مالکیت و پروتكل انتشار داده‏ها:
در جمع‌آوري داده‌ها، نام و نام خانوادگي بيماران تبديل به كدهاي عددي ‌شده و به هيچ عنوان در گزارش‌ها به نام و نام خانوادگي اشاره نمی گردد.  


	
	-6
	ملاحظات اخلاقي:
قبل از پر كردن فرم پرسشنامه اطلاعات کودکان، والدین آنها بطور كامل در جريان نظام ثبت بیماری و علت انجام آن قرار گرفته و در صورتيكه داوطلب شركت در طرح باشند نخست فرم رضايت‌نامه را امضا كرده سپس فرم پرسشنامه براي کودکان آنها پر شده و ثبت می گردد. در جمع‌آوري داده‌ها، نام و نام خانوادگي بيماران تبديل به كدهاي عددي ‌شده و به هيچ عنوان در گزارش‌ها به نام و نام خانوادگي اشاره نخواهد گرديد. در مقابل مجري و همكاران متعهد هستند چنانچه در حین مطالعه و جمع آوری داده ها، اطلاعاتي بدست آوردند كه ممکن است در جهت بهبود و ارتقای سلامت کودکان و بیماران مؤثر باشد، پزشك معالج و يا والدین بیماران را مطلع نمايند.


	
	-7
	مشكلات اجرايي در انجام ثبت و روش حل مشكلات:

مشکلات ثبت اطلاعات از نظر صحت و کامل بودن پرسشنامه ها- عدم همکاری مداوم مسئولین و کاربران ثبت اطلاعات- عدم صحت ورود اطلاعات- عدم همکاری و ارائه اطلاعات صحیح توسط والدین- عدم امکان استفاده از سیستم اطلاعات بیمارستانی (HIS) جهت تکمیل و گرداوری اطلاعات.

	
	-8
	فهرست منابعي كه در بررسي متون استفاده شده است؟

1- Nguyen DB, Sadewa AH, Takeshima Y, etal. Detection of the SMN1 and NAIP genes in Vietnamese patients with spinal muscular atrophy. Kobe J Med Sci 2003;49(3-4):55-8.
2 - Kim CA, Passos-Bueno MR, Marie SK, etal. Clinical and Molecular analysis of Spinal Muscular atrophy in Brazilian Patients. Gene & Mol Bio 1999; 22(4): 487-92.
3- Zilfalil BA, Zabidi-Hussin AM, Watihayati MS, etal. Analysis of the survival motor neuron and neuronal apoptosis inhibitory protein genes in Malay patients with Spinal Muscular Atrophy. Med J Malaysia 2004; 59(4):512
4.Brzustowicz LM, Lehner T, Castilla LH, etal. Genetic mapping of chronic childhood-onset spinal muscular atrophy 
5 - Bürglen L, Seroz T, Miniou P, et al. The gene encoding p44, a subunit of the transcription factor TFIIH, is involved
in large-scale deletions associated with Werdnig-Hoffmann disease. Am J Hum Genet 1997; 60:72-9.
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	جدول متغیرهای ضروری ثبت:

	
	ردیف
	عنوان
متغیر
	نوع متغیر
	کمی
	کیفی
	تعريف علمي عملي
	نحوه اندازه گیری
	مقیاس

	
	
	
	مستقل
	وابسته
	پیوسته

	گسسته

	اسمي

	رتبه ای
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	پرسشنامه
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	پرسشنامه
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	گرم
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	سانتیمتر سنج
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	جدول زماني مراحل اجرا طرح (GANTT CHART)

	
	رديف
	شرح هر يك از فعاليتهاي
 اجرايي طرح به تفكيك
	فرد مسئول
	طول مدت
	زمان اجرا

	
	
	
	
	
	ماه 1 
	ماه 2
	ماه 3
	ماه 4
	ماه 5
	ماه 6
	ماه 7
	ماه 8
	ماه 9
	ماه 10
	ماه 11
	ماه 12
	ماه 36

	
	1
	مطالعه اولیه
	
محمد برزگر
	
 1 ماه
	
*
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	2
	
پروپوزال نویسی
	
سینا رئیسی

	
1 ماه
	
	
*
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	3
	
طراحی پرسشنامه

	
محمد برزگر
	
1 ماه
	
	
	
*
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	4
	
ثبت داده ها در پرسشنامه

	
زکیه عبادی
	
6 ماه
	
	
	
	
*

	
*
	
*
	
*
	
*
	
*
	
	
	
	

	
	5
	
ثبت داده ها در نرم افزار

	
نوشین رستمی
	
6 ماه
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
*
	
*
	
*
	
*





	بخش چهارم: اطلاعات مربوط به هزينه های ثبت

	1

	هزينه هاي اعضا:

	
	ردیف
	نام و نام خانوادگي
	شغل
	درجه علمي و رشته تحصيلي
	نوع همكاري
	كل ساعات كار براي طرح
	حق الزحمه در ساعت (ريال)
	جمع (ريال)
	امضا

	
	1
	زکیه عبادی
	کارشناس پژوهشی
	کارشناس ارشد کامپیوتر
	جمع اموری و ثبت داده ها
	
	
	
	

	
	2
	نوشین رستمی
	پرستار
	کارشناس پرستاری
	جمع اموری و ثبت داده ها
	
	
	
	

	
	3
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	4
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	5
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	6
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	7
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	8
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	9
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	10
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	11
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	12
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	13
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	14
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	15
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	هزينه آزمايش ها و خدمات تخصصي كه توسط ديگر موسسات صورت مي گيرد:

	
	ردیف
	موضوع  آزمايش يا خدمات 
تخصصي
	مركز سرويس  دهنده
	تعداد كل دفعات
	هزينه براي دفعه
	جمع (ريال)

	
	1
	آزمایش ژنتیک 
	
	
	
	

	
	2
	
	
	
	
	

	
	3
	
	
	
	
	

	
	4
	
	
	
	
	

	
	5
	
	
	
	
	

	
	6
	
	
	
	
	

	
	7
	
	
	
	
	

	
	8
	
	
	
	
	

	3

	مواد مصرفي:

	
	ردیف
	نام مواد
	كشور سازنده
	شركت سازنده
	آيا در ايران موجود است ؟
	شركت فروشنده ايراني
	تعداد لازم
	قيمت واحد
	قيمت كل (ریال)

	
	1
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	2
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	3
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	4
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	5
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	6
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	7
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	8
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	9
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	وسايل غير مصرفي:     

	
	ردیف
	نام مواد
	كشور سازنده
	شركت سازنده
	آيا در ايران موجود است ؟
	شركت فروشنده ايراني
	تعداد لازم
	قيمت واحد
	قيمت كل

	
	1
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	2
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	3
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	4
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	5
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	6
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	7
	
	
	
	
	
	
	
	

	
	8
	
	
	
	
	
	
	
	

	5

	ساير هزينه ها:   

	
	ردیف
	عنوان
	قيمت کل (ریال)

	
	1
	هزینه های برگزاری جلسات
	

	
	2
	طراحی چک ليست
	

	
	3
	طراحی فرم های کاغذی
	

	
	4
	آناليز نتایج نظر سنجی
	

	
	5
	هزينه هاي تكثير اوراق پرسشنامه
	

	
	6
	انجام نظرسنجی از متخصصان
	

	
	7
	هزينه راه اندازی نرم افزار رجیستری
	

	
	8
	هزینه پشتیبانی نرم افزار رجیستری
	

	
	9
	هزينه ورود اطلاعات به نرم افزار
	

	
	10
	هزینه آموزش کار با نرم افزار
	

	
	11
	هزینه مورد یابی از مراکز غير عضو(Case Finding) 
	

	
	12
	هزینه کنترل داده ها و عيب یابی
	

	
	13
	هزينه هاي مسافرت
	

	
	14
	هزينه تكثير نشريات و كتب مورد لزوم و تايپ و تكثير گزارش نهايي طرح 
	

	6

	هزینه های کل

	
	ردیف
	عنوان
	قیمت کل (ریال)

	
	1
	جمع هزينه هاي اعضا
	

	
	2
	جمع هزينه هاي آزمايشات و خدمات تخصصي
	

	
	3
	جمع هزينه وسايل غير مصرفي 
	

	
	4
	جمع هزينه وسايل و مواد مصرفي 
	

	
	5
	جمع ساير هزينه ها
	

	
	6
	هزینه کل
	

	7

	منابع تأمین هزينه ها:

	
	ردیف
	نام موسسه يا ساير منابع تأمین مالي
	میزان مشارکت
	ملاحظات

	
	1
	
	
	

	
	2
	
	
	

	
	3
	
	
	

	
	4
	
	
	

	
	5
	مبلغي كه از منابع ديگر كمك خواهد شد : معاونت تحقیقات و فناوری                 ، وزارت بهداشت درمان و آموزش علوم پزشکی                  ، مرکز ثبت بیماری ها
 و نحوه مصرف آن :                                ………………………….ريال


	
	6
	باقيمانده هزينه هاي طرح كه تامين آن از معاونت تحقيقات وزارت بهداشت درخواست مي شود :                               ………………………….ريال
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	ضمائم:
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