
  ي نخاع يعضلان يآتروف يماريثبت ب ستميس يارائه الگو

  چكيده

ومير نوزادان است. اين بيماري گروه متنوعي هاي نادر ژنتيكي و يكي از علل عمده مرگبيماري آتروفي عضلاني نخاعي جزو بيماريمقدمه: 

گذارد. استفاده از سيستم ثبت بيماري آتروفي عضلاني نخاعي ميهاي حركتي نخاعي تأثير گيرد كه بر نوروناز اختلالات ژنتيك را دربر مي

هش شود. پژوميباليني ها و تسهيل در انجام تحقيقات و اثربخشي مداخلات درماني، كاهش هزينه سلامت منجر به بهبود كيفيت مراقبت

 حاضر با هدف ارائه الگوي سيستم ثبت بيماري آتروفي عضلاني نخاعي در ايران انجام شد.

مربوط به بيماران  انجام شد. مرحله اول عناصر داده چهار مرحلهدر كمي  روشكه به  پژوهش حاضر از نوع كاربردي بودهروش پژوهش: 

از طريق مراجعه حضوري به مراكز آموزشي و درماني، مراكز ژنتيك در سطح شهر  توصيفي با روشمبتلابه آتروفي عضلاني نخاعي در ايران 

هاي سيستم ثبت بيماري آتروفي عضلاني ويژگيتطبيقي، -توصيفي با روش هاي نادر شناسايي شدند. در مرحله دومتهران و بنياد بيماري

، مراقبت هوشمند و ري TREAT-NMDالمللي (بين يهاستميسملي (پاكستان، جمهوري چك، استراليا و كانادا) و  يهاستميسنخاعي در 

 استور) شناسايي و مقايسه شدند. در مرحله سوم پژوهش، الگوي اوليه پيشنهادي سيستم ثبت آتروفي عضلاني نخاعي براي ايران طراحي شد

نفر از خبرگان با تخصص انفورماتيك پزشكي،  31جامعه پژوهش شامل  .شد اعتبارسنجي با روش دلفي در دو دور توسط خبرگاندر نهايت كه 

هايت، در ن .گيري به صورت غير تصادفي هدفمند انجام شدكه نمونه مديريت اطلاعات سلامت، متخصص مغز و اعصاب و ژنتيك پزشكي بود

 لگو حذف شد.درصد از ا 50درصد توافق را كسب نمودند در الگوي نهايي منظور شدند و موارد كمتر از  75مواردي كه بالاي 

بعد اهداف، مجموعه حداقل داده، ساختار سيستم ثبت، منابع داده،  10الگوي سيستم ثبت آتروفي عضلاني نخاعي در ايران شامل ها: يافته

ذاشته هدف كه به نظرسنجي گ 10گردآوري داده، كيفيت داده، دسترسي و امنيت داده، تحليل داده، انتشار اطلاعات و نام سيستم ثبت بود. از 

مشخصات  ،جمعيت شناختي زيرمجموعه شامل 11حداقل داده در قالب مجموعه  دست آورد. درصد را به 75شد نُه هدف توافق بيش از 

ت و دهنده خدمارائه ،هااي، بستري و درمانتغذيه، حركتي ،تنفسي، وضعيت ژنتيكي ،هاي تشخيصيآزمايش ،تاريخچه خانوادگي ،باليني

محور  10 .رسيدعنصر داده به توافق جمعي  55گذاشته شد خبرگان عنصر داده كه به نظرسنجي  79از مجموع  بندي شدند.ومير دستهمرگ

 ،طبك، مهاي ژنتيكننده در الگو قرار گرفت. بيمارستان، آزمايشهاي مشاركتسازماندر بعد ساختار از نظر نوع سيستم ثبت، روش اجرا و 

محور در بعد روش گردآوري داده، هشت محور در  13عنوان منابع داده به تائيد خبرگان رسيد. هاي مغز و اعصاب و گواهي فوت بهدرمانگاه

هاي هدبعد كنترل كيفيت داده و هفت محور در بعد شيوه دسترسي و امنيت داده به تائيد نهايي رسيد. استفاده از آمار توصيفي براي تحليل دا

خبرنامه  انتشار، هايها، سخنرانچاپ مقاله در ژورنالدهي سيستم ثبت نظير نحوه گزارشدر تمام محورهاي پيشنهادي سيستم ثبت تائيد شد. 

  ي به توافق جمعي رسيد.پژوهشمراكز  و مارانياز ب تيحما يهاانجمني، اجتماع يهارسانه، تيسادر وب



 ر، ارائه خدمات بهتآتروفي عضلاني نخاعي بيماري پيامد بتواند در بهبود مديريت در اين مطالعهشده الگوي ارائه رودانتظار مي گيري:نتيجه

 واقع شود.مؤثر هاي مرتبط تسهيل پژوهشها، دستيابي به سيستم اطلاعات يكپارچه، موقع دادهو تخصيص منابع، دسترسي به

  سيستم ثبت، بيماري آتروفي عضلاني نخاعي، سيستم اطلاعات كلمات كليدي:

 


