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 1401اول آذر  ی /هفته689 ی/شمارهچهلمسال  مجله دانشکده پزشکی اصفهان
 7/9/1401تاریخ چاپ:  16/8/1401تاریخ پذیزش:  3/12/1400تاریخ دریافت: 

  
کننده به  هاى دموگرافيك، بالينی و آزمایشگاهی بيماران مبتلا به بيماري فيبروز کيستيك مراجعه شاخص

 اصفهان بيمارستان کودکان امام حسيه)ع(

 
 3رئیسی محسه، 1وصری پیمان، 2میرزایی مهری، 1کیواوفر مجید

 
 

‌چکیده

بررسی  ،گردد. ّذف از ایي هطالؼِ شًتیکی سبب برٍز ػلائن ٍ ػَارض گًَاگَى هی ی بِ ػٌَاى یک بیواری کشٌذُ CF( Cystic fibrosisفیبرٍز کیستیک ) مقدمٍ:

 .بَد CFدر بیواراى هبتلا بِ  آزهایشگاّیهشخصات دهَگرافیکی، بالیٌی ٍ 

کٌٌذگاى بِ بیوارستاى کَدکاى اهام حسیي )ع(  ًفر از هراجؼِ 100صَرت گرفت.  1399 هاُ تا بْوي 1398 هاُ هطالؼِ بِ صَرت هقطؼی از بْويایي  َا: ريش

 .رار گرفتدهَگرافیک، بالیٌی ٍ آزهایشگاّی بیواراى گردآٍری ٍ هَرد بررسی ق هشخصات ی بَدًذ، ٍارد هطالؼِ شذًذ ٍ کلیِ CFاصفْاى کِ هبتلا بِ بیواری 

هیاًگیي سال بَد.  15-5سٌی  ی هاُ ٍ در هحذٍدُ 102درصذ دختر بَدًذ. هیاًگیي سٌی بیواراى  42درصذ پسر ٍ  58، هطالؼِدر ایي  CFبیواراى هبتلا بِ  َا: یافتٍ

درصذ  28گیری شذ، درگیری خفیف،  یک ثاًیِ اًذازُ ّا حجن بازدهی با فشار در بیواراًی کِ در آى درصذ 62هاُ بَد.  15 در زهاى تشخیص، CFسي کَدکاى هبتلا بِ 
پَلیپ بیٌی ٍ آسن با فراٍاًی ًسبی بِ  درصذ، 26 با GERD( Gastroesophageal reflux disease) درصذ درگیری شذیذ ًشاى دادًذ. 10درگیری هتَسط ٍ 

تست شًتیک اًجام دادُ بَدًذ. تٌْا یک  ،CFاز بیواراى هبتلا بِ  درصذ 18تٌْا ًذ. ، هشاّذُ شذCFتریي ػَارض در بیي بیواراى هبتلا بِ  درصذ، شایغ 10ٍ  13ترتیب : 
 .سال داشتٌذ 18سي بالای  درصذ از بیواراى، 5کرد. از ًظر طَل ػور، تٌْا  حاضر، از دٍرًاز آلفا استفادُ هی ی هطالؼِبیوار در 

بیواراى هبتلا بِ  ّوچٌیي .ذاً شذُ، دیرتر تشخیص دادُ هطالؼِدر ایي  CFدر هقایسِ با کشَرّای پیشرفتِ کِ غربالگری ًَزادی دارًذ، بیواراى هبتلا بِ  گیزی: وتیجٍ

CF  داشتٌٌذًیس طَل ػور کوتری ، بیواری  ی کٌٌذُ کٌترلدارٍّای اصلی هٌذی کوتر از  بْرُضوي. 

 اسپیرٍهتری ؛پسَدٍهًَاس ؛بیواری شًتیکی ؛فیبرٍز کیستیکهطالؼات اپیذهیَلَشیک؛  ياژگان کلیدی:

 
َاى دمًگزافیك، بالیىی ي آسمایشگاَی بیماران مبتلا بٍ بیماری فیبزيس  شاخص .کیَاًفر هجیذ، هیرزایی هْری، ًصری پیواى، رئیسی هحسي ارجاع:

 775-782(: 689) 40؛ 1401هجلِ داًشکذُ پسشکی اصفْاى . اصفُان حسیه)ع(کىىدٌ بٍ بیمارستان کًدکان امام  کیستیك مزاجعٍ

 

 مقدمه

یررهیتلارر نَیسٙررذیػیؼرر ٕ یی(،Cyctic fibrosis)یفیثررشٚصیویؼرر یه

ٞراریییتٛتسث یوٛدواٖیٚیتاِغیٗیتػت.یؿریٛ یتیرٗیتیٕراسریدسیخٕ یرتیییی

تِٛذیص٘رذٜیتػرتیٚیفشتٚت٘ر ییییی2500دسیی1ٔخ ّفیٔ فاٚتیٚیدسیحذٚدی

.یتلار نَیدسیی(1)دسصذیٌرضتسؽیؿرذٜیتػرتییییی4حأّیٗیتیٗیتیٕاسریحذٚدی

یٞررذتیتیاـررای یػیؼرر یهیفیثررشٚصیغیریوٙٙررذٜیعّٕىررشدیوررشٚتتیٗیتٙ رریٓ

(Cyctic fibrosis transmembrane conductance regulator protein)،ی

یٝییوٝی٘اؿ یتصیخٟؾ (ی7q3.11یریٞاریٔ ٙٛ یدسیطٖیتیٗیورشٚتتیٗی)٘احیر

ٛ٘ یوا٘اَیاـای یستیتشٞٓیصدٜیٔٛخرةیی،یتٙ یٓیٚیٞذتیتیی(2)تاؿذییٔ 

ٞای یٔا٘ٙذییتفضتیؾیاّ تیٚیتشؿحیٔخاع یدسیٔؼیشٞاریٞٛتی یٚیت٘ذتْ

تریٚػیعیٚییِٛصتِٕ ذٜ،یوثذیٚیسٚدٜیؿذٜیٚیتیٕاسریستیتٝیػٕتیٔدٕٛعٝ

ی.ی(5-3)تشدییٔ ٙٛ یتصیعنئٓیٚیعٛتسضیویؾیٔ 

یٖییؼ یهیدسیٔاٜفیثشٚصیوی ٌیرشری٘اوراف یٚییییٞاریتت ذتی یتِٛرذیترایٚص

.یت راٞشتتیتیٕراسریتؼریاسیییی(6)وٙرذیییعنیٓیلافیرفیتٙفؼر یترشٚصیٔر یییی

تٖیتایخٟؾیط٘ یىر ییىؼراٖ،یت راٞشتتییییٔ فاٚتیتػتیٚیح  یدسیتیٕاس

٘ یىر ییطٞراریییٔ فاٚتیتاؿذ،یدسیت ض یتصیخٟرؾییتٛت٘ذیوأنًیتاِیٙ یٔ 

 مقاله پژوهشی

https://orcid.org/0000-0003-0630-4104
https://orcid.org/0000-0001-5635-6960
https://orcid.org/0000-0003-4370-8378
https://orcid.org/0000-0003-1632-2314
https://orcid.org/0000-0003-0630-4104
https://orcid.org/0000-0001-5635-6960
https://orcid.org/0000-0003-4370-8378
https://orcid.org/0000-0003-1632-2314
https://orcid.org/0000-0003-0630-4104
https://orcid.org/0000-0001-5635-6960
https://orcid.org/0000-0003-4370-8378
https://orcid.org/0000-0003-1632-2314
https://orcid.org/0000-0003-0630-4104
https://orcid.org/0000-0001-5635-6960
https://orcid.org/0000-0003-4370-8378
https://orcid.org/0000-0003-1632-2314
https://orcid.org/0000-0003-0630-4104
https://orcid.org/0000-0001-5635-6960
https://orcid.org/0000-0003-4370-8378
https://orcid.org/0000-0003-1632-2314
https://orcid.org/0000-0003-0630-4104
https://orcid.org/0000-0001-5635-6960
https://orcid.org/0000-0003-4370-8378
https://orcid.org/0000-0003-1632-2314
https://orcid.org/0000-0003-0630-4104
https://orcid.org/0000-0001-5635-6960
https://orcid.org/0000-0003-4370-8378
https://orcid.org/0000-0003-1632-2314
https://orcid.org/0000-0003-0630-4104
https://orcid.org/0000-0001-5635-6960
https://orcid.org/0000-0003-4370-8378
https://orcid.org/0000-0003-1632-2314


 

 

 
http://jims.mui.ac.ir 

 و همکاران کیواوفر مجید کيستيك‌‌فيبروز‌بيماري‌به‌مبتلا‌بيماران‌بالينی‌دموگرافيك،‌هاى‌شاخص

 776 1401ايل آرر  ی/ َفت689ٍی / شمارٌ 40سال  –مجلٍ داوشکذٌ پزشکی اصفُان 

تٛت٘ذیتصیتؼیاسیلافیفیتایتؼیاسیؿذیذیدسیدٚیتیٕراسیییت اٞشتتیتیٕاسریٔ 

تشیٗیعّتیٔشيیتیٕاستٖیدسیتیٗیتیٕراسر،یییٟٔٓی.(7)ٔخ ّف،یٔ غیشیتاؿذی

ٞاریٔضٔٗیتٙفؼ ،یتشٚ٘ـرى اصریٚػریعیٚیویـرشٚ٘ذٜ،یدسیٟ٘ایرتییییییٛ٘تفع

اسریسیٛریویـشف ٝ،ی٘اسػای یتٙفؼ یٕٞشتٜیترایتفرضتیؾیفـراسیؿرشیاٖیییییتیٕ

ی٘اسػای یتٌضٚوشیٗیورا٘ىشتعیی،.یتصیعٛتسضیدیٍشیتیٕاسر(8)سیٛریتػتی

(Exocrine pancreas)وٕثٛدیی،(9)ٚیتِ ٟابیوا٘ىشتعیدسیتٚتیُیص٘ذٌ یی

یٓ ،ی(10)یSCD(یSodium chloride deficiency)یوّشیرررذیػرررذی

یی،یورررشٚ وغیسو رررْٛ(11)سیٙٛػررریٙٛصیتیٔرررضٔٗیٚیوِٛیررر یتیٙررر ی

(Rectal prolapse)ی،یتررٝیٚخررٛدی ٔررذٖیػررًٙیویؼررٝیصررفشتیی(12)ی

(Cholelithiasis)ی.ی(14)ِٛیٗیتػتیٚیٞیپشٌّیؼٕ یٔشتثظیتایت٘ؼی(13)ی

یصٛستی٘اسػای یسؿرذیی تصیعشف یدیٍشیفیثشٚصیویؼ یهیٕٔىٗیتػتیتٝ

.ی(15ی،4)یدیٍشیتلار ن تیوثرذریترشٚصیوٙرذییییٞارییٌاٜیعأُیػیشٚصیٚیفشْی ٚ

اتشیٗ،یتیٗیتیٕاسریدسیتـخیصیتف شتل یتؼیاسریتصیتیٕراسری ٞراریوٛدوراٖییییتٙ

یَٞاریدسٔا٘ یتیٕاسریفیثشٚصیویؼ یهییؿٛد.یویـشفتیٔغشحیٔ  ٞراریییدسیػرا

ثٛدیویفیتیص٘رذٌ یٚیٔرذیشیتیتیرٗیتیٕراسریٔغرشحیترٛدٜییییییی تلایشیتایٞذفیتٟ

یص٘ذٌ یدسیتیٗیتیٕاستٖیؿرذٜیتػرتییی یذیتٝ تیرٗییی(11)تػتیٚیػثةیتفضتیؾیتٔ

ٞراریتٙفؼر ،یدسٔراٖیییییٞایؿأُیتػ فادٜیتصیدتسٚٞاریتػ ٙـال یٚیدسٔاٖیدسٔاٖ

ٞراریارزتی ،ییییٞاریازتی ،یٔىُٕیط٘ یه،یسطیٓیریٞاریٕٞشتٜ،یٔـاٚسٜیتیٕاسر

یرشییٞاریتلایدسیػاَیتػت.تیٛتیى یٚیویٛ٘ذیسیٝییاشتاٍِشری٘ٛصتدتٖ،یدسٔاٖی ٘  

تٚواف ٛس ٚیٞـرتیییG551Dتشتریتیٕاست٘ یتایخٟرؾییی(Ivacaftor)یدسٔاٖیتایت

ییذیػراصٔاٖیارزتیٚیدتسٚریییأخٟؾیدیٍشیٔٛسدیتػ فادٜیلشتسیٌشف ٝیوٝیٔٛسدیت

ی.(17ی،16) ٔشیىایتٛدٜیتػتی

تیٗیتیٕاسریتؼریاسیٔدرذٚدییییریدسیتیشتٖیٔغاِ اتیت٘داْیؿذٜیدستاسٜ

یتیرٗیتیٕراسریدسیتیرشتٖیتصی ٘قرٝیلرثنًیییییی،تػتیٚیتشیعثكیتشلا یٔغاِ ات

.یتایتیٗیحاَیدسیوـٛسیٔای(18)ؿذیؿیٛ یتیـ شریدتؿ ٝیتػتییتصٛسیٔ 

یًییییی ػراصریدسٔرراٖیٚیییثثرتیتػر ا٘ذتسدیتعنعراتیتیٕراستٖیخٟرتیٕٞاٞٙر

ٞرذفیی.یٞایٚخٛدی٘رذتسدییویٍیشریتیٕاسریٚیتعن یتصیٚض یتیٔٛخٛدی ٖ

دٔرٌٛشتفیى ،یتراِیٙ یٚیوراستوّیٙیى یییییٔـخصاتتشسػ یی،تصیتیٗیٔغاِ ٝ

وٙٙذٜیتٝیتیٕاسػ اٖیوٛدوراٖیییدسیتیٕاستٖیٔث نیتٝیفیثشٚصیویؼ یهیٔشتخ ٝ

دسیٔشوضیتیشتٖ(یی4تصفٟاٖی)یهیتیٕاسػ اٖیسفشتَیػغحییتٔاْیحؼیٗی) (

تٛد.یتایتٛخٝیتٝیتیٙىٝیتیٕاسریفیثشٚصیویؼ یهییى یتصیعُّیٟٔٓی٘اتٛت٘ ی

،یتٔیرذییؿرٛدییٛدواٖیٚی٘ٛخٛت٘اٖیدسیوـٛسیٔایؿٙالا ٝیٔ ٚیٔشيیٚیٔیشیو

سٚ٘رذیویٍیرشریییی،تصیتعنعاتیتٝیدػتی ٔذٜ،یتیٗیٔغاِ ٝیسٚدیتایت٘داْیٔ 

ٚیت٘دراْیتلرذتٔاتیتـخیصر یٚیدسٔررا٘ یتیرٗیتیٕراستٖیستیترٝیصررٛستییییییی

ٞارییسیضریٞایدسیخٟتیتٙ یٓیتش٘أٝیػیؼ ٕاتیهیت٘داْیدتدیٚیتصیتیٗیدتدٜ

ی.ییتٟذتؿ  یتػ فادٜیٕ٘ٛدیٞاری یٙذٜیٚیتخشتریػیاػت

ی

 ها روش

ٔمغ ر یدسیتیٕاسػر اٖیوٛدوراٖیتٔراْیییییی-تٛصیف تیٗیٔغاِ ٝیتٝیصٛستی

تایتَٚیتٟٕرٗییی1398ػاَیتصیتَٚیتٟٕٗییتٝیٔذتییهتصفٟاٖیحؼیٗی) (ی

اٖیترٝیتیرٗیٔشورضیورٝیییییٌوٙٙذیٔشتخ ٝیریصٛستیٌشفت.یوّیٝی1399ػاَی

ستیدتؿرر ٙذیٚتسدیٔغاِ ررٝیؿررذ٘ذ.یٔ یاسٞررارییCFٔ یاسٞرراریتـخصرر ی

یٝییییCFتـخیص ی یفیثرشٚصیویؼر یهیتسٚوراییییریترشیتػراعیت شیرفیخأ ر

(European Cystic Fibrosis Society)ی:تٝیؿشحیصیشیتٛدی

یَٔٛیدسیِی شیٔیّ ی60تِف:یدٚتاسیتؼتیوّشیعشقیتا ری

ٔرَٛیدسیِی رشیترٝیعرنٜٚیدٚییییییٔیّر یی60ب:ییهیتؼتیعشقیترا ریی

یCFؿذٜییٔٛتاػیٖٛیؿٙالا ٝ

ٔرَٛیدسیِی رشیحرذتلُیییییٔیّ ی60ج:یدسیصٛستیتؼتیعشقیوٕ شیتصی

یدٚیٔٛسدیتصیٔٛتسدیصیشیٚخٛدیدتؿ ٝیتاؿذ:

یCFیؿذٜیؿٙالا ٝیٔٛتاػیٖٛیدٚیٚخٛد•

یییتیٙ یٔخاطیعثی  یایشیو ا٘ؼیُیٚخٛد•

ی.ییی(19ی،5)یCFت اٞشتتیتاِیٙ یتیپیهی•

ٔ یاسیلاشٚجیتصیٔغاِ ٝیسدیتـخیصیفیثشٚصیویؼر یهیدسیؿرشٚ یٚییی

ییایدسیحیٗیت٘داْیٔغاِ ٝیتٛد.ی

تیٕاستٖیتٛػظیدػ یاسیوٛدواٖیٚیوضؿهیفٛقیتخصصیسیٝیدسیٞرشیی

تعنعاتیدٌٔٛشتفیى ،یتاِیٙ یٚی صٔایـرٍاٞ یییریٔشتخ ٝیٚیضیتیٚیوّیٝ

یریتیٕاستٖیثثتیٌشدیذ.یتیٗیتعنعاتیؿأُیثثتیخٙغ،یػرٗ،یٔدرذٚدیٜی

ترذ٘ یییریػٙ ،یتػ اٖیٔدُیتِٛذ،یػٗیتـخیصیتیٕاسر،یؿالاصیترٛدیٜ

یٞاریٕٞشتٜی)ٔا٘ٙذی٘اسػای یِٛصتِٕ ذٜ،یدیاتتیٚیت اٞشتتیتاِیٙ ،یتیٕاسر

،یػغحیوّشیعشق،یٔیرضتٖییایشٜ(،یعٛتسض یٔا٘ٙذیٔىٛ٘یْٛیتیّتٛعیٚیایشٜ

ت ػرر اصیٔررذفٛ ،یتػرر فادٜیتصی ٘ررضیٓیوررا٘ىشتع،یتػرر فادٜیتصیدتسٚٞرراریی

ٞاریتشؿداتیتٙفؼ یٚیتؼرتیتػرپیشٚٔ شرییییىشٚتسٌا٘یؼٓتػ ٙـال ،یٔی

یٝیی ترٛستوغیییریتٛد.یتؼتیتػپیشٚٔ شریتایتٛخٝیترٝیتػر ا٘ذتسدٞاریخأ ر

ٔاٜییىثراسیت٘دراْیؿرذ.یوـرتیییییی6ػاَیٞشیی6 ٔشیىایتشتریتیٕاستٖیتا ری

ٔاٜییهیتاسیصٛستیٌشفت.یی3ٞاریتشؿداتیتٙفؼ یٞشییٔیىشٚتسٌا٘یؼٓ

ْیٌّرٌٛضیلارٛستو یدسیتیٕراستٖییییٌشی75تشسػ یتلا نَیتدُٕیٌّٛوضیتای

یػاَیت٘داْیؿذ.ی10تا ری

ی21یری٘ؼخٝی SPSSتفضتسی ٔاسریتٕأ ی ٘اِیضٞاری ٔاسریتٛػظی٘شْ

(version 21, IBM Corporation, Armonk, NY)ت٘داْیٌشفرت.ییی

ٔرذیی،یؿأُیٔیاٍ٘یٗ،یٔیا٘ٝیٞای یٞایتٝیصٛستیتیاٖیؿالاصیدتدٜیتٛصیف

ی.ٚیت٘دشتفیٔ یاسیت٘داْیؿذ

ی

 ها افتهی

فیثشٚصیویؼ یهیٚتسدیٔغاِ ٝیؿذ٘ذ.یٔث نیتٝیی٘فشیتیٕاسی100یخٕ اًیت ذتد

٘فرش(ییی42دسصرذیدلا رشی)ییی42٘فرش(یٚییی58وؼشی)ی،دسصذیتیٗیتیٕاستٖی58

یٖ ٔراٜیترٛد.یٔیراٍ٘یٗیػرٗیتـرخیصیییییی 102 تٛد٘ذ.یٔیاٍ٘یٗیػٙ یتیٕراست

ػراَیترٛد.یییی5-1ػٙ یتـخیصیتیٕاسریتصییریٔاٜیٚیٔدذٚدٜی15تیٕاسری

٘فرش(ییی15دسصرذی)ی15یػاٍِ یٚی٘فش(یتایلثُیتصییهی85)دسصذیتفشتدیی85
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دسصذیتیٕاستٖیٔرٛسدییی61ی.٘ذػاٍِ یتـخیصیدتدٜیؿذٜیتٛدییت ذیتصییه

ی٘فش(یدتستری٘ؼثتیفأیّ یدسخرٝییرهیتٛد٘رذ.یٔدرُیتِٛرذییییییی61)یٔغاِ ٝ

تصررفٟاٖیٚیتمیررٝیٔشتررٛطیتررٝیػررایشیییی،٘فررش(ی81دسصررذیتیٕرراستٖی)ی81

٘فش(ی٘اسػرای یورا٘ىشتعیییی94)دسصذیتیٕاستٖیی94ٞایتٛد٘ذ.یدسییؿٟشػ اٖ

یَی6دسصذیتصیتیٕاستٖیتا ریی85ٌضتسؽیؿذ.یدسی ٘فرش(یحرذتلُیییی50)یػرا

یPFTs(یPulmonary function test)ییهیتاسیتؼتیعّٕىرشدیسیرٛریی

یٖیی89ت٘داْیؿذٜیترٛد.یدسیی حرذتلُییرهیتراسیوـرتیییییی،دسصرذیتصیتیٕراست

ی،٘فرش(یی96دسصرذیتصیتیٕراستٖی)ییی96تشؿداتیتٙفؼ یت٘دراْیؿرذٜیترٛد،یییی

دسصذیتصیتیٕاستٖیتیؾیتصییهیی75یهیتاسیٚیضیتیؿذٜیتٛد٘ذیٚیحذتلُی

ی(.ی1)خذَٚیتاسیٚیضیتیؿذٜیتٛد٘ذی

تؼ شری٘ٛصتدریدتؿ ٙذیوٝیعّتیتصّ ییریػاتمٝی،دسصذیتیٕاستٖی29

یْیدسصذ(یٚیتیّیرٛعیی8)یٔـىنتیتٙفؼ ی،تؼ شر دسصرذ(ییی8)یٔىٛ٘یرٛ

دسصرذیتیٕراستٖیویؼر یهیفیثرشٚصیت٘دراْییییییی18تٛد.یتشسػ یط٘ یىر یدسیی

ی.ی(2)خذَٚی٘فش(یی18دیذٜیتٛدی)ٌش

(یتـخیصیدتدٜیؿرذیٚیی99-98تیٕاسیخذیذیدسیع یٔغاِ ٝی)ػاَیی8

تررٝیعّررتیتیٕرراسریسیررٛریویـررشف ٝیٚی٘اسػررای یتٙفؼرر یییییتیٕرراسیی4

(Advanced lung diseaseی)ی.وشد٘ذفٛتی

یٝدسصرذیی44٘فشی)ی44تیٕاس،یی100تصیتیٗی  لارشیٗیوـرتییییری(ی٘ یدر

تشؿداتیتٙفؼ یٔثثتیٌضتسؽیؿذ.یوـتیوؼرٛدٚٔٛ٘اعی ئشٚطیٙرٛصتییی

ی.ی(1)ؿىُییدسصذیتیٕاستٖیٔثثتیتٛدی9دسی

٘فش(ی صی شٚٔایؼریٗیلارٛستو یدسیافرتییییی34دسصذیتصیتیٕاستٖی)ی34

یوشد٘رذ.ییی٘فرش(ی ٔیىاػریٗیتػ ٙـرال یٔصرشفیٔر یییییی8دسصرذی)یی8،یوشد٘ذ

دسصذیتػر فادٜیتصیدتسٚریییٚتٛتشتٔایؼیٗیتػ ٙـال یی٘فش(ی30دسصذی)ی30

یدسصذیتٛد.ی1ی،تػ ٙـال یدٚس٘اصی ِفا

ی

ی
يضعیت کشت ترشحات تىفسی در بیماران مبتلا بٍ فیبريز کیستیک  .1 شکل

 1391 -99 کىىدٌ بٍ بیمارستان کًدکان امام حسیه )ع( در سال مراجعٍ

ی

یٌشتفر یٚییی،ػراَیتلایرشیییدسییرهییCFٔث نیترٝییتصیتیٕاستٖیدسصذیی36

ػراَییی6تصیتیٕاستٖیتا رییدسصذی85ٌشف ٝیتٛد٘ذیٚیCT Scan یدسصذی4

ی.ٜیتٛد٘ذػاَیٌزؿ ٝیتػپیشٚٔ شریت٘داْیدتدیدسییه

یٝییی ییؿررالاصیوشتٌٙررذٌ یحدررٓیترراصدٔ یتررایفـرراسیدسییررهیثا٘یرر

(Forced expiratory volume in one second)دسیعثمراتیػرٙ یییی

ضتیؾیٔٛسدیٔغاِ ٝی٘ـاٖیدتدیورٝیترایتفرییییCFٔث نیتٝیٔخ ّفیدسیتیٕاستٖی

ٔثر نیترٝیییػٗیتصیٔیضتٖیحدٓیتاصدٔ یتایفـاسیدسییهیثا٘یرٝیدسیتیٕراستٖییی

CFیؿٛد.یواػ ٝیٔ ی
 

 

 در  1391-99برخی از پارامترَای دمًگرافیک، بالیىی ي آزمایشگاَی در بیماران مًرد مطالعٍ مبتلا بٍ فیبريز کیستیک در سال  .1جديل 

 کًدکان امام حسیه)ع(بیمارستان 

 معیار انحراف ±میانگین  درصد تعداد ها ویژگی

  011 011  

 - 58 58 پسر جىس

 - 42 42 دختر

 87/63 ± 102 5 5 سال 18افراد بالای  سه )سال(

 36/33 ± 15 85 85 سالگی قبل یک سال[ 5-1]محذيدٌ سىی:  سه تشخیص بیماری

  15 15 سالگی بعذ یک

 - 61 61 درجٍ یک وسبت فامیلی

 - 39 39 سایر

 - 81 81 اصفُان محل تًلذ

 - 19 19 َا سایر استان 

 - 94 94 بلٍ وارسایی پاوکراس 

 - 6 6 خیر

 - 94 94 بلٍ مکمل آوزیم پاوکراس مصرف

 - 6 6 خیر 
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 کىىدٌ بٍ بیمارستان کًدکان امام حسیه)ع(  کیستیک مراجعٍَای مشاَدٌ شدٌ در بیماران مبتلا بٍ فیبريز  فراياوی بررسی ژوتیک ي جُشتًزیع . 2جديل 

 1391 -99در سال 

 درصد اعتبار درصد تناوب نوع ژن

 0/82 0/82 82 بررسی وشذٌ

1517 T>C 1 1/0 0/1 

IVS87T polymorphism 3 0/3 0/3 

2183AA>G Homozygous 2 2/0 2/0 

NP-000483-3 1 0/1 0/1 

C.575A>G 1 0/1 0/1 

C.1393-1G>A 1 0/1 0/1 

C.3871C>T 1 0/1 0/1 

C.205L-2delAAinsG 1 0/1 0/1 

328G>C.C 1 0/1 0/1 

f508del,G542X,G551D,N1303K,R553X,R117H,621+G>T 1 0/1 0/1 

F508del 4 0/4 0/4 

 0/1 0/1 1 بذين جُش

 100 100 100 مجمًع

ی

فشتٚت٘ یٚیدسصذیحدٓیتاصدٔ یتایفـاسیدسییرهییی،2یؿىُٕٞقٙیٗی

ثا٘یٝیدسیػٝیحاِتیدسٌیشریؿذیذ،یٔ ٛػظیٚیلافیفیتشیتػاعیعثمراتیی

یٖیی62یدٞذ.یتشیتیٗیتػاعی٘ـاٖیٔ یستیػٙ  ٞرایییدسصذیتیٕراست٘ یورٝیدسی 

یدسٌیرشریلافیرف،ییی،ٌیشریؿرذییحدٓیتاصدٔ یتایفـاسیدسییهیثا٘یٝیت٘ذتصٜ

یید٘ررررذ.ؿررررذیذی٘ـرررراٖیدتی،دسصررررذی10ٔ ٛػررررظیٚی،دسصررررذی28

ی٘فشیتٝیدِیُیؿشتیظیٔٛخٛدیٚیؿیٛ یوشٚ٘ایتػپیشٚٔ شریت٘دراْی٘ذتد٘رذییی9

ی.یی(2)ؿىُی

ی

ی
حجم بازدمی با فشار در یک ثاویٍ بر اساس طبقات سىی )سال(  .2 شکل

کىىدٌ بٍ بیمارستان  سال مراجعٍ 6در بیماران فیبريز کیستیک بالای 

 1391کًدکان امام حسیه )ع( در سال 

ی

(GERDی)ؿایعیدسیتیٕاستٖیٔرٛسدیٔغاِ رٝییییریعٙٛتٖییهیعاسضٝتٝی

تصیدسصرذییی10ٚیی13دسصذ(.یوِٛی یتیٙر یٚی ػرٓیتراییییی26ٔـاٞذٜیؿذی)

تیٕراسییی89عرٛتسضیؿرایعیٌرضتسؽیؿرذٜیتٛد٘رذ.یدسیضرٕٗیدسیییییییدیٍشی

یٔرٛسدیتشسػر یلرشتسیٌشف رٝیترٛدیورٝییییییییALTٚییASTٞاریوثذریی ٘ضیٓ

تـرخیصیدتدٜییتیٕراسریوثرذریییدسخرات یتصییدسصذ(یٔث نیتٝی9تیٕاسی)ی9

ی.یی(یدسٌیشریؿذیذیدتؿ ٙذدسصذی4ٔٛسدی)ی4ٞا،ییؿذ٘ذیوٝیتصیتیٗی ٖ

یدسرراسیونتیٙررًیتٍ٘ـرر اٖیؿررذٜیتٛد٘ررذ.ییی،تصیتیٕرراستٖیدسصررذی27

تاوٖٙٛییدسصذی9ی،تفؼشدٌ یدتؿ ٙذ.یتصیتیٗیتیٕاستٖی،تصیتیٕاستٖیدسصذی9

ٔ  ذدیتؼ شریؿرذٜیییدسصذی31تؼ شریدسیتیٕاسػ اٖی٘ذتؿ ٙذیٚییریػاتمٝ

دسیلارا٘ٛتدٜیستیرورشییییCFتت نیترٝیییریػاتمٝی،تصیتیٕاستٖیدسصذی17تٛد٘ذ.ی

یٖدسصرذییی39وشد٘ذ.ییٔ  ٚتوؼرٗی ٘فّرٛ٘ضتیستیدسیافرتیورشدٜیییییی،تصیتیٕراست

تٛد٘ذ.یصٔاٖیٔغاِ ٝیٕٞضٔاٖیتایؿیٛ یتیٕاسریوشٚ٘ایتٛد.یتصیتیٗیتیٕراستٖیی

CFتٝیوشٚ٘ایؿذٜیٔث نیی1398-99دسیع یػاَییدسصذی6ی،ٔٛسدیٔغاِ ٝی

ی.دتؿ ٙذتایفشدیػیٍاسریتٕاعییCFتیٕاستٖییدسصذی17تٛد٘ذ.ی

ی

 بحث

یتٛػرظییی،یٔغاِ اتیتاِیٙ یٚی صٔایـرٍاٞ یتیٕراستٖیفیثرشٚصیویؼر یهیییی ػراِیاٝ٘

یٝیتؼیاسریتصیػاصٔاٖ ی(Cystic Fibrosis Foundation)یٞاریخٟا٘ یتصیخّٕر

CFFیترایتٛخرٝیترٝیتیٙىرٝیدسیحراَیحاضرش،یتیرٗیییییییی(20ؿٛدی)یت٘داْیٔ ی.

ػاصٔاٖ،یٔ  ثشتشیٗیٔٙثرعیٔرذیشیتیٚی ٔراسیتیٕراستٖیفیثرشٚصیویؼر یهییییییی

تاؿذ،یدسیتیٗیلؼٕت،ی ٔراسیٔٛخرٛدیدسیوـرٛسٔاٖیستیترای ٔراسیتیرٗییییییییٔ 

ترشیییتشیٗیٔشوضیدسٔراٖیتیٕراستٖیٔمایؼرٝیورشدیٓ.یییییػاصٔاٖیتٝیعٙٛتٖیویـشف ٝ

یی،ویؼر یهیت٘دراْیٌشدیرذیییییثرشٚصیفتیٕاسیی100ٔایوٝیتشیسٚرییریعثكیٔغاِ ٝ

ی(21)یCFF report in 2019تیٕاستٖیوؼشیتٛد٘ذیِٚ یتشیعثركیییدسصذی58

یCF(تٛصیعیخٙؼ یتیٕاسری22)یUK Patient registry data 2017ٚی

یدسصرررذی;یصٖ،یی8/51)یتمشیثررراًیدسیٞرررشیدٚیخرررٙغییىؼررراٖیتػرررتی

ی.ییدسصذی;یٔشد(ی9/52
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ػاَ(یترٛدیدسییی5/8)یٔاٜی102ی،ٔیاٍ٘یٗیػٙ یتیٕاستٖیدسیتیٗیٔغاِ ٝ

ٔثر نیترٝیییٔیاٍ٘یٗیػٙ یتیٕراستٖییی،CFF report in 2019وٝیعثكییحاِ 

CF،ورٝیییدسیحاِ یٜتٛدیدسصذی56ػاَیی18ی<یتٛدیٚیتیٕاستٖ ػاَی7/22ی

یتٛد٘ذ.یییدسصذی5ٔایتٟٙاییریدسیٔغاِ ٝ

ٚییAghamohammadiتضسٌ رررشریورررٝیتٛػرررظییریدسیٔغاِ رررٝ

(،یورٝیی19)یترٛدٜیتػرتیییدسصرذیی2/5ٕٞىاستٖیت٘داْیؿذی٘یضیتیٗیٔیرضتٖیی

تیرٗییی.تاؿذی ٔشیىایٔ دسییCFٔث نیتٝیتماریتیـ شیتیٕاستٖییریدٞٙذٜی٘ـاٖ

لایشیدسیتـخیصیٚیؿرشٚ یترٝیٔٛلرعیٚیػرشیعیدسٔراٖیٚییییییأتٔشیتایعذْیت

ی.ییتٛدویٍیشریصدیحیتیٕاستٖیٔشتثظی

یٗییدسصذی85ی،ٔایریدسیٔغاِ ٝ ػراَیتـرخیصیییی1ی>یتیٕراستٖیدسیػر

ػرٗییٔراٜیترٛد.یییی15ػٗیٔ ٛػرظیتـرخیصیتیٕراسرییییٚیی٘ذدتدٜیؿذٜیتٛد

،یCFF report in 2019یٔ ٛػظیتـخیصیتیٕاسریفیثشٚصیویؼر یهیدسی

یUK Patient registry data 2017یتشعثركیی.(21ٜیتػرتی)یٔاٜیترٛدیی3

ػاَیتـخیصیدتدٜیؿذ٘ذیورٝییی1ی>تیٕاستٖیدسیػٗییدسصذی2/67حذٚدی

ی.(22)یتاؿذیٔایتیٗیٔیضتٖیتیـ شیٔ یریدسیٔغاِ ٝ

توثشیرتیتیٕراست٘ یورٝیدسیتِٚریٗییییی،یCFF report in 2019كیتشیعث

تذٖٚیعنٔتییایتایعنٔتیوٕ یدسیصٔراٖییی،ت٘ذیتـخیصیدتدٜیؿذٜی،ػاَ

تـخیصیٞؼر ٙذیٚیتیـر شیٗیستٜیتـرخیصیدسیٔرٛتسدیترذٖٚیعنٔرتییییییی

ت٘رذ،یییػاٍِ یتـخیصیدتدٜیؿرذیٜیلثُیتصییهی2019تیٕاست٘ یوٝیدسیػاَی

یٖی دسیی(.21)یتررٛدیDNA analysisیاشترراٍِشری٘ررٛصتدریٚیوررغیتصی 

٘مؾیٟٕٔ یدسیتـخیصیصٚدسعیتیٕراسریی،یوٝیاشتاٍِشری٘ٛصتدریحاِ 

تشیتلذتٔاتیدسٔا٘ یٚیٔ  الةی ٖیتفضتیؾیتٔیذیتٝیص٘ذٌ ییٚیؿشٚ یػشیع

یی،CFF report in 2019عثركییٌرشدد.یییدسیوـرٛسیٔرایت٘دراْیٕ٘ر یییی،یدتسد

دسیی(یِٚر ی21دتدٜیتٛد٘رذی)یتیٕاستٖی صٔایؾیط٘ یهیت٘دراْیییدسصذی4/99

یتصیتیٕاستٖیتؼتیط٘ یهیت٘داْیدتدٜیتٛد٘ذ.یدسصذی18ٔا،یتٟٙاییریٔغاِ ٝ

یترٝیتشتیرةییتِٚیرٝیییت اٞشیتیـ شیٗی،CFF report in 2019یتشیعثك

(یػپغیػٛءیتغزیٝیٚیدسصذی5/33)یٞاریسیٛریوایذتسییایحادیتتٙٛسٔاِی  

 (یٚیػرٛءیخرزبیٚیتػر تاتٛسیٜییدسصرذیی3/27)یٌیشریٔٙاػرةییعذْیٚصٖ

،یٔایتِٚریٗیعنٔرتیییریدسیحاِ یوٝیدسیٔغاِ ٝی.(21)ی(یتٛددسصذی2/21)

(یدسصرذیی62ٚیػرپغیتػر تاتٛسٜی)ییی(دسصذی73ٌیشریٔٙاػةی)یعذْیٚصٖ

یت رذریلرشتسیٌشفرت.ییییریدسیٔشتثٝی(دسصذی38)یتٛدٜیٚیٔـىنتیتٙفؼ 

تٛت٘ذیتٝیدِیُیتفاٚتیط٘ یى یتیشت٘یاٖیتایػرایشیوـرٛسٞاییییتیٗیتلا نفیٔ 

یریتیٕاستٖیدسیدػ شعی٘یؼت.یتاؿذیوٝیٔ أػفا٘ٝیتعنعاتیط٘ یى یٕٞٝ

یٝیی٘ ایحیٔغاِ اتیٌزؿ ٝی٘ـراٖیٔر یی یرهیفراو ٛسییییFEV1یدٞرذیور

ی(.23تاؿرذی)ییٔر ییCFٔث نیترٝییٔشيیٚیٔیشیدسیتیٕاستٖییریوٙٙذٜیتیٙ یویؾ

یٛییFEV1واٞؾی سیٚتضرحیدسیتؼریاسریتصیٔغاِ راتیدسیتیٕراستٖیییییترٝیعر

ی24ٝ،ی23فیثشٚصیویؼ یهیتثثاتیؿذٜیتػتی) ٔرای٘یرضیترایییییری(یٚیدسیٔغاِ ر

ی.ٌشدیذٔـاٞذٜی FEV1 واٞؾیدسیٔیضتٖی،تفضتیؾیػٗ

ٔثر نیییػاَی18٘ؼثتیتفشتدیصیشیی،CFF report in 2019یتشیتػاع

یی(یتصFEV1ی>یدسصررذی70)یدتس٘ررذیMildوررٝیتیٕرراسریسیررٛرییCFتررٝی

تفضتیؾیویذتیی2019ػاَییدسیدسصذی3/78تٝیی1989ػاَییدسیدسصذی8/33

ییSeverورررشدٜیتػرررتیٚی٘یرررضیتیرررٗی٘ؼرررثتیدسیتیٕررراسریسیرررٛریییی

یدسدسصرذییی6/2یتٝی1988ػاَییدسیدسصذی24(یتصیFEV1ی<یدسصذی40)

ی.ی(21واٞؾیویذتیوشدٜیتػتی)ی2019ػاَی

،یت٘داْیدتدٜیتٛد٘رذیتػپیشٚٔ شرییدسیتیٗیتیٕاست٘ یوٝٔاییریٔغاِ ٝیدس

دسٌیشریٔ ٛػرظیییدسصذ،ی28ی،تیٕاستٖیدسٌیشریلافیفیسیٛریدسصذی62

  دسیتفررشتدیFEV1ٔ ٛػررظیٚییدسٌیررشریؿررذیذیدتؿرر ٙذیدسصررذ،ی10ٚی

ػراَییی21-16ٚییدسصرذ(یی76)ػراَییی16-11ٚییدسصذ(ی79)ػاَیی6-11

تایتفضتیؾیػٗییFEV1سٚ٘ذیواٞـ ییریدٞٙذٜیتٛدیوٝی٘ـاٖدسصذ(یی57)

وٙٙرذٜیٚی٘ضدیرهیترٝی ٔاسٞرارییییییتیرٗی ٔراسیٞرشیسٙرذیتٔیرذٚتسییییییتاؿذ.یٔ 

،یسررٖٛییوٙٙرذٜیتاؿررذییتٛت٘رذیٌٕررشتیٜیوـرٛسٞاریویـررشف ٝیتػرتیتٔررایٔرر یی

ریػٙ یوـٛسٞاریویـشف ٝیتؼیاسییریػٙ یتیٕاستٖیٔایتایٔدذٚدٜیٔدذٚدٜ

ی  .ٔ فاٚتیٚیت ذتدیتیٕاستٖیٔایدسیػٗیتضسٌؼاِ یتؼیاسیت٘ذنیتػت

دسییؿٕاسیٚتوؼیٙاػیٖٛی ٘فٛ ٘ضتی،CFF report in 2019تشیتػاعی

ٞرایترایییی ٖیدسصذی9/89خٕ یتیوُیٚییدسصذی3/78ی،ٔاٜی6تفشتدیتا تشیتصی

ترایییدسصرذی13یء)ترٝیتػر ثٙایییٚض یتیٚتوؼیٙاػیٖٛیؿٙالا ٝیؿرذٜیتػرتیی

ٚتوؼرٗیییدسصرذیی39ٔرایتٟٙراییییری(یتٔایدسیٔغاِ 20ٝٚض یتی٘اؿٙالا ٝ(ی)

 ٘فٛ ٘ضتیدسیافتیوشدٜیتٛد٘ذیوٝیتایتٛخٝیتٝیٚض یتیتل صادریتیٕراستٖیی

ٔٙاػةیخٟرتیٚتوؼیٙاػریٖٛیتیرٗیٔیرضتٖیلاترُیییییییتریوٛؿؾیتیٕٝیٚی٘ثٛد

یتػت.ٝیتٛخی

تفشتدیحذتلُییرهیییدسصذی6/98،یCFF report in 2019تشیتػاعی

(ی21)ٚیتیـ شیوـتیسیٛریدتؿر ٙذییی4ی،تفشتدیدسصذی5/55وـتیحّكیٚی

حرذتلُییی،ػاَیٔغاِ ٝیتیٕاستٖیدسیع ییهیدسصذی90ٔایحذٚدییریٚیدسیٔغاِ ٝ

تٛتیوـتیحّكیدت اتیت٘دراْیییییدٞٙذٜیوٝی٘ـاٖیؿ ٙذیهی٘ ریٔؤثشیترٛدٖیتلرذتٔ

یتاؿذ.یت٘ذتصریدسٔاٍ٘اٜیفیثشٚصیویؼ یهیٔ یؿذٜیدسیستػ اریستٜ

یٓییدسی ٔشیىراییی2019دسیػاَی ٞراریییتیـر شیٗیؿریٛ یٔیىشٚتسٌا٘یؼر

ی:یتٙفؼرررر یتت ررررذتیتػرررر افیتٚسئررررٛعیٚیػررررپغیتررررٝیتشتیررررةی

Pseudomonas aeruginosa (ی،Meticillin-Sensitive Staphylococcus 

aureus)MSSA ٚییHaemophilus influenzaeٚیٔغاتكیتای(ی21)تٛدیی

یٝی ٚیػرپغیییتسٚئرٛعییٔرایتت رذتیتػر افییییری ٖیتیٗیتشتیةی٘یرضیدسیٔغاِ ر

یدسصرذیی9ٚییتػ افیتٚسئرٛعییدسصذی21)یتٛدیؼٛدٚٔٛ٘اعی ئشٚطیٙٛصتو

ترایییٞاریتٙفؼ یتیٕراستٖیٔرایییؼٛدٚٔٛ٘اعی ئشٚطیٙٛصت(،یتٌشیواػخیوـتو

ٞاریوـٛسٞاریویـشف ٝیٔمایؼٝیٌشدد،یتفاٚتیتؼریاسیصیرادرییییسخیؼ شر

ؿرٛد،یورٝی٘اؿر یتصیعرذْییییییٞاریٌضتسؽیؿذٜیدیذٜیٔ یدسیتٙٛ یتسٌا٘یؼٓ

صٔایـرٍاٜیسفرشت٘غیٔغراتكیتراییییی دػ شػ یتیٗیدػ ٝیتصیتیٕاستٖیتٝییرهیی

ی(.22،ی21تػتی)تِّّٕ ییتػ ا٘ذتسدٞاریتیٗ

ویؼ یهیٔٛخرةیتٟثرٛدیییٔذیشیتیعٛتسضی٘اؿ یتصیتیٕاسریفیثشٚصی

ثثرتیؿرذٜییییریتیـ شیٗیعاسضٝ .(38)یٌشددیٚیویفیتیص٘ذٌ یتیٕاستٖیٔ 
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ییGERDػرراَ،یی18دسیتفررشتدیوٕ ررشیتصیییCFF report in 2019یدس

ییSinus disorder(یٚیػررپغیدسصررذی9/27(یٚی ػررٓی)دسصررذی8/31)

ٔرای٘یرضیتیـر شیٗیعاسضرٝیستیترایییییییریٚیدسیٔغاِ ٝ(ی21)(یتٛدیدسصذی21)

یٚی ػررٓیی(دسصررذ13ِیرر یتیٙرر )وٛدتسدیٚییGERDیدسصررذی26یحررذٚد

یت ذریلشتسیدتس٘ذ.یری(یدسیٔشحّٝدسصذی10)

تفشتدیٔثر نییدسصذیی3/15،یCF Foundation report in 2019یدس

ٔاٞیا٘ٝییایتیـ شیدسیٔ شضیدٚدیتٙثاوٛیٞؼر ٙذی)ترٝیییی،تٝیفیثشٚصیویؼ یه

یٝیعٙٛتٖیفشدیػیٍاسرییای٘فش دسییدسصرذیی17ٔرای٘یرضییییریدْٚ(یٚیدسیٔغاِ ر

ی.(21ٔ شضیدٚدیػیٍاسیتٛد٘ذی)

تایػٗیتـرخیصیییCFٔث نیتٝیتایتٛخٝیتٝیتیٙىٝیٔیضتٖیتماریتیٕاستٖی

تٙاتشتیٗی٘مؾیتـخیصیصٚدیی،تیٕاسریٚیصٔاٖیؿشٚ یدسٔاٖیٔشتثظیتػت

تاؿذیٚیاشتراٍِشری٘رٛصتدرییىر یتصیییییٍٞٙاْیتیٕاسریتؼیاسیتایتٕٞیتیٔ 

یرشتٖیت٘دراْیییورٝیٔ أػرفا٘ٝیدسیوـرٛسیتییی(ی23)یتػرتیٞاریتؼیاسیٔؤثشییستٜ

ٚییCFٌشدد،یتصیعشف یتایتٛخٝیتٝیدسٌیرشریسٙرذیتسٌرا٘ یتیٕراسرییییییٕ٘ 

تثشٌزتسریتشیویفیتیص٘ذٌ یٚیٔیضتٖیتٔیذیترٝیص٘رذٌ یتیٕراستٖ،یتٟ رشیٗییییی

یٖیؿشٚ یٞشسٝیػشیعی،ستٜ ورٝی٘ثرٛدییی(ی23)ٞاػرتیییتشیدسٔاٖیٚیویٍیرشری 

تٛخرٝیترٝیؿرشتیظیتدرشیٓییییییتایCFتیٕاسریرییوٙٙذٜیوٙ شَواف یدتسٚٞاری

ٞراریییٞاریتا ریدسٔاٖیٚیدػ شػ ی٘اواف یتٝیوّیٙیهیٚی٘یضیٞضیٙٝوـٛسی

تخصص یتصیٔٛت٘عیویٍیشریٚیدسٔاٖیتیٗیتیٕاستٖیتػت،یتصیتریٗیتیٕراستٖییی

تٟٙاییهیتیٕاسیتٝیدتسٚریتصّ یتیٕاسریی ٙر ییی،ثثتیؿذٜیدسیتیٗیٔغاِ ٝ

دسییCFدسیحراِ یوررٝیدسیٔشتورضیدسٔرراٖییییایدػ شػر یدتؿررت.یفرردٚس٘راصی یِ

٘ؼُیخذیذیدتسٚٞاریدسٔراٖیفیثشٚصویؼر یهیییوـٛسٞاریدیٍش،یتػ فادٜیتصی

ی.(24)ؿشٚ یؿذٜیتػتییCFTR potentiatorدتسٚٞاریی ٙ ی

 گیری نتیجه

ٔٛخٛد،یتیٕاستٖیفیثشٚصیویؼر یهیدسیوـرٛسییییریتایتٛخٝیتٝی٘ ایحیٔغاِ ٝ

ٔایدیشتشیتصیوـٛسٞای یورٝیاشتراٍِشری٘رٛصتدریدتس٘رذیتـرخیصیدتدٜیییییی

ٔاٜیٚیدسی ٔاسٞرارییی15ٔاییریٔیاٍ٘یٗیػٗیتـخیصیدسیٔغاِ ٝؿٛ٘ذ،ییٔ 

یٔاٜیتػت،یتیٕاستٖیٔایدػ شػ یوٕ شریتٝیتؼتیط٘ یهیدتس٘رذ،یی3خٟا٘ ی

تصیتیٕاستٖیٔایتؼتیط٘ یهیت٘داْیدتدٜیتٛد٘ذیدسیحاِ یورٝیدسییدسصذیی18

،یتررٛددسصررذیی99 ٔاسٞرراریوـررٛسٞاریویـررشف ٝ،یتیررٗیٔیررضتٖیترریؾیتصی

ٕاسری٘ذتس٘ذ،یتٟٙاییهیتیٕاسیٔایتصیدٚس٘اصیدػ شػ یتٝیدتسٚٞاریتصّ یتی

دسیی.وشد.یدسی٘ یدٝیتیٕاستٖیٔایعَٛیعٕرشیوٕ رشریدتس٘رذیییی ِفایتػ فادٜیٔ 

ػاَیدتس٘ذیدسیحاِ یوٝیدسیی18دسصذیتصیتیٕاستٖیػٗیتا ریی5ٔاییریٔغاِ ٝ

سػذیتِٚریٗیتلرذتْیدسیییی،یتٝی٘ شیٔ تٛددسصذیی56ت ض یوـٛسٞایتیٗیٔیضتٖی

ٌررشد ٚسریتعنعرراتیٚیثثررتیٚیی،تیٕرراستٖوـررٛسیتررشتریوٕررهیتررٝیتیررٗی

ی،ت رذییریٔیٗیدتسٚٞاریتصّ یٚیدسیٔشحّٝأت٘ذتصریسخیؼ شریوـٛسر،یتیستٜ

یترررذٚیتِٛرررذیترررشتریتـرررخیصیصٚدٍٞٙررراْییییاشتررراٍِشرتشلرررشتسری

ی.تیٕاسریتػت

ی

 تشکر و قدردانی

یٖ/ییتدمیمرات ییتصعشحیٔٙ حیٔماِٝیتیٗ یٝیوایرا یٝیدػر یاسرییٔمغرعیی٘أر یسؿر 

یْیدت٘ـٍاٜیدسیوٝیتاؿذیٔ یوٛدواٖ یٖیوضؿرى ییعّرٛ یٝیتصرفٟا یتصرٛیةییتر

یٛیدت٘ـرٍایٜیوظٚٞـر ییٔ اٚ٘تیٔاِ یحٕایتیتایٚیسػیذٜ یوضؿرى ییْیعّر

یٝیتذیٗ.یتػتیسػیذٜیت٘داْیتٝیتصفٟاٖ یٓیصحٕراتییتصیٚػریّ یفرشتصرییلارا٘

ییٚیتمررذیش(ی )یحؼرریٗیتٔرراْیتیٕاسػرر اٖیتفیػرر یوّیٙیررهیَٚٔؼررؤ

 .ؿٛدیٔ یتـىش
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Abstract 

Background: Cystic fibrosis (CF) is a deadly genetic disease that causes various symptoms and complications. 

This study aimed to evaluate the demographic, clinical and para clinical characteristics among patients with CF.  

Methods: This cross-sectional study was performed in Imam Hossein (AS) Children's Hospital for one year, 

from February 1, 2017 to February 1, 2018. About 100 patients referred to Imam Hossein (AS) Children's 

Hospital in Isfahan diagnosed of cystic fibrosis were included in the study, and all demographic, clinical and 

laboratory information of the patients was recorded. 

Findings: Among the CF patients in this study 58% were boys and 42% girls. The average age of the patients 

was 102 months and within the age range of 5-15 years. The average age of children with CF at the time of 

diagnosis was 15 months. Around 62% of patients in whom expiratory volume was measured by pressure in one 

second showed mild involvement, 28% moderate involvement and 10% severe involvement. Gastroesophageal 

reflux disease (GERD) with 26%, nasal polyp and asthma with relative frequency of 13% and 10%, respectively, 

were the most common complications among CF patients. Only 18% of CF patients had done genetic testing. 

Only one patient in the present study used Dornaz alfa. In terms of longevity, only 5% of patients were over  

18 years old. 

Conclusion: Compared to developed countries that have newborn screening, patients with CF in this study 

were diagnosed late. Also, CF patients benefited less from the primary drugs that control the disease, and had 

a shorter lifespan. 
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