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 خلاصه 

یک بیماری ژنتیكي با الگوی وراثت اتوزومال مغلوب است که به  (CF) سیستیک فیبروزیس

 فیبروزدلیل اختلال در ژن کد کننده پروتئین تنظیم کننده ی هدایت ترانس ممبران 

 کندبدن از جمله ریه، دستگاه گوارش را درگیر ميهای مختلف ، سیستم (CFTR)کیستیک

سیستیک بر اساس آمارهای جهاني،  .(1)و بر وضعیت تغذیه ای بیمار ، تاثیرگذار است

تا کنون بیش  . دهدتولد زنده در جمعیت قفقازی رخ مي 5000تا  3500تقریباً از هر  فیبروزیس

 ΔF508 ها مانندشناسایي شده است که برخي از آن CFTR جهش مختلف در ژن 2000از 

در ایران، . (2)اندرفتهقرار گمثل ژن درماني  های نوین ترین هستند و مبنای طراحي درمانشایع

رغم شیوع قابل توجه، سیستم غربالگری نوزادان برای تشخیص زودهنگام این بیماری وجود به

های شوند. عدم وجود تستندارد، و بیماران تنها پس از بروز علائم شدید بالیني شناسایي مي

تخمین نادرست های ژنتیكي باعث و بررسي سرم گیری تریپسینوژنغربالگری مانند اندازه

های ها در ایران عمدتاً علامتي بوده و به درمانعلاوه بر آن، درمان. (3)شیوع بیماری شده است

دسترسي وجود ندارد. این مقاله بر لزوم استقرار غربالگری  CFTR هدفمند بر اساس پروتئین

تأکید دارد و  CF های چندتخصصيکشوری، آموزش تخصصي پزشكان، و توسعه کلینیک

 .دهدلي ارائه ميهایي سیاستي برای بهبود وضعیت فعتوصیه

 کلمات کلیدی

  های بهداشتيغربالگری نوزادان، فیبروز کیستیک،سیاست

 .باشداین مطالعه فاقد تضاد منافع مي پي نوشت:
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 مقدمه

 مشکل سیاستی

های ژنتیكي ترین بیمارییكي از شایع سیستیک فیبروزیس

های با نرخ ازدواج فامیلي بالا مانند ایران کشنده در جمعیت

دلیل نبود غربالگری نوزادان و عدم با این حال، به .(4)تاس

های اولیه مانند تست تریپسینوژن سرم یا دسترسي به تشخیص

های ژنتیكي، تخمین دقیقي از شیوع بیماری در ایران بررسي

در دست نیست. این مسئله منجر به تأخیر در تشخیص و 

ن درمان، افزایش بار بیماری، و کاهش کیفیت زندگي بیمارا

شود. از سوی دیگر، با وجود برخي امكانات درماني مي

، و CFTR modulator علامتي، نبود داروهای هدفمند

عدم وجود مسیرهای آموزشي و کلینیكي اختصاصي، 

های متعددی در نظام سلامت ایران برای مدیریت این چالش

های اخیر تصویب قوانیني در سال .بیماران وجود دارد

از بیماران نادر از قبیل گسترش پوشش معطوف به حمایت 

العلاج های خاص و صعببیمه پایه، تشكیل صندوق بیماری

و ( 1401قانون بودجه سال « 17»تبصره « ن»)موضوع بند 

گام ( 1401های نادر ایران )مصوب تصویب سند ملي بیماری

رسد همچنان نظر ميمؤثری در این حوزه بوده است، اما به

جمله پراکندگي اعتبارات مرتبط با این  ها ازبرخي چالش

نفع در های ذیحوزه، مشخص نبودن وظایف دستگاه

پراکندگي اطلاعات  و های نادر در سند مليمدیریت بیماری

نیازمند توجه باشدکه های نادر وجود داشته بیماری

 سیاستگذاران است. 

 روش پژوهشی

، مرور این خلاصه سیاستي بر پایه بررسي اسناد بالادستي

، مصاحبه با CF مطالعات داخلي و خارجي درباره مدیریت

، و مشاهدات بالیني در و ذینفعان گوارش ،متخصصان ریه 

موجود مشهد تهیه شده سیستیک فیبروزیس مرکز تخصصي 

های المللي موفق در اجرای برنامهاست. همچنین تجربیات بین

 .اندگرفتهمدنظر قرار  CF غربالگری و درمان هدفمند

، CFمشكلات بیماران گزارش حاضر ضمن بررسي 

های کشور را در موضوع مذکور بررسي و سیاست

 .کندپیشنهادهای لازم را ارائه مي

 مطالعه مروری

 تیدر جمع نییپا اریبس وعیبا ش ينادر به اختلالات یهایماربی

اند و کنندهو ناتوان شروندهیکه عمدتاً مزمن، پ شوديگفته م

 يالعمر باقدر صورت وجود درمان، اغلب مادام يحت

با  ،سیستیک فیبروزیسمانند  هایماریب نی. ا(5)ماننديم

بار  ،يزندگ تیفیو افت ک ریومعوارض، مرگ شیافزا

 لیها و نظام سلامت تحمبر خانواده ينیسنگ يو روان یقتصادا

نفر در  ونیلیم 400حدود  ، نییپا وعی. با وجود شکننديم

برخلاف  ران،ی. در ابرندينادر رنج م یهایماریجهان از ب

نادر  یهایماریاز ب یاكپارچهی فیاز کشورها که تعر یاریبس

ارائه نشده  تتوسط وزارت بهداش يرسم فیدارند، هنوز تعر

« نادر»و « العلاجخاص و صعب»در دو گروه  هایماریو ب

استاندارد و سامانه ثبت  فیتعر کی. نبود شونديم یبنددسته

شده است. اگرچه سامانه  قیبه آمار دق يابیمانع دست ،یاجبار

شده، اما ثبت داوطلبانه  یاندازنادر راه مارانیثبت ب یسبنا برا

دانشگاه .تجربه ستین قیدق یگذاراستیس ازین یآن پاسخگو

زیس در ارتباط با بیماری سیستیک فیبرو مشهدعلوم پزشكي 

که یكي از بیماری های نادر با مورتالیتي و موربیدیتي بالا در 

اندازی و توسعه خدمات چندبخشي راه کشور ما است در

 ، به شرح زیر مي باشد:برای بیماران سیستیک فیبروزیس 

، انجمن پویادم خراسان با هدف حمایت 1393از سال 

جانبه از بیماران مبتلا به سیستیک فیبروزیس فعالیت خود همه

را آغاز کرده است. این انجمن با همكاری گروهي از 

گوارش، ریه، تغذیه کودکان و نیز های تخصص فوق

تشكیل شده و با مرکزیت بیمارستان  CF های بیمارانخانواده

در شرق  CF تخصصي مرکزان تنها کودکان اکبر به عنو

 CF اندازی، کلینیکدر ابتدای راه .کندکشور فعالیت مي

تخصصان گوارش و ریه کودکان فعالیت تنها با حضور فوق

مرور با توجه به نیاز بیماران و ماهیت خود را آغاز کرد. به

 تغذیه کودکان، روانفوق تخصص چندبعدی بیماری، 

یز به تیم درماني اضافه شدند و و فیزیوتراپیست ن پزشكان

شكل گرفت. در این مدل، بیمار در  ساختار چندتخصصي

شود های مجزا پذیرش ميشده در اتاقفضای ایزوله و استریل

و هریک از اعضای تیم درمان، پس از تعویض گان و ماسک، 
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و شوند ضدعفوني دست و استفاده از دستكش، وارد اتاق مي

به خصوص  تا احتمال انتقال عفونتد بیمار را ویزیت مي کنن

 از جمله سودومونا آئروژینوزا  CFعفونتهای شایع در بیماران 

فناورانه -. به علاوه در حوزه درماني/پژوهشي به حداقل برسد

،تلاش هایي در  CFبا هدف ارتقاء کیفیت درمان بیماران 

حوزه تولید داخلي داروها و تجهیزات با بهره گیری از 

ی نوین صورت گرفته است که از جمله تهیه فناوری ها

به شكل نانوفورمولاسیون برای جذب  ADEKقطرههای 

بهتر و همچنن تولید دستگاه فلوتر)ابزار کمک تنفسي و 

در  فیزیوتراپي تنفسي( در قالب محصولات دانش بنیان است.

عنوان بخشي از آموزش سطح آموزشي، این کلینیک به

های فوق گوارش و ریه و نیز ندستیاران کودکان در روتیش

ها تمامي رزیدنت .تغذیه بالیني در نظر گرفته شده است

اند در طول دوران تحصیل، از نزدیک با روند درمان موظف

در سطح  .در این مرکز آشنا شوند CF و پیگیری بیماران

بهداشتي و پیشگیرانه، انجمن با تهیه پوسترها و بنرهای 

های بهداشت و مراکز جامع خانه ها بهآموزشي و ارسال آن

به پزشكان  CF سلامت، تلاش کرده تا علائم اولیه بیماری

 کارشناسان سلامت آموزش داده شود. عمومي، ماماها و

هدف از این اقدام، افزایش سطح شناسایي زودهنگام بیماران 

از نظر  .مشكوک و ارجاع سریع به مرکز تخصصي است

گیری از ادم خراسان با بهرهتأمین منابع مالي، انجمن پوی

های خیرین فردی و نهادی و نیز تعامل با نهادهای کمک

های درمان، دارو، آزمایش، محلي، توانسته بخشي از هزینه

تجهیزات پزشكي و بستری بیماران را پوشش دهد. با تلاش 

به عنوان   CF، و با حمایت معاونت درمان مستمر این انجمن

اخته شده و در نتیجه، بخش شن عصب العلاج بیماری 

و ،آزمایشات توجهي از خدمات درماني از جمله دارو قابل

رساني و در حوزه اطلاع .بستری بیماران رایگان شده است

ای از جمله بخشي عمومي نیز اقدامات گستردهآگاهي

اندازی های عمومي و تخصصي، راهبرگزاری همایش

ای کودکان و های مجازی، تهیه کتاب آموزشي برکانال

والدین، و تولید محتوای آموزشي ویژه پزشكان انجام شده 

است. این اقدامات منجر به افزایش آگاهي بیماران و 

 .ها و بهبود مشارکت آنان در فرآیند درمان شده استخانواده

 .(1)جدول 

 
 فیبروزیس سیستیک بیماران به چندتخصصي خدمات ارائه در پیشرو مرکزانجمن فییروز سیستیک پویا دم خراسان:  .1جدول 

 پیامدها و دستاوردها شدهانجام کلیدی اقدامات مداخله نوع 

 درمانی

  کلینیک چند تخصصي  سیستیک راه اندازی

 فیبروزیس در بیمارستان کودکان اکبر

 تشكیل تیم چند تخصصي شامل 

فوق تخصص گوارش ،ریه،تغذیه و روانپزشک 

  کودکان و فیزیوتراب

 رعایت و بیمار ورود از پیش هااتاق استریلیزاسیون 

  عفونت کنترل دقیق

  تولید قطرهADEK  با فرمولاسیون نانو و حمایت از

 تولید دستگاه فلوتر جهت فیزیوتراپي تنفسي

 منطقه درععب العلاج  عنوان به بیماری ثبت 

 ایمن و جامع مراقبت ارائه

 بیمارستاني هایعفونت کاهش

 بیماران درمان و پیگیری روند بهبود 

بهبود اثر بخشي درمان مكمل،افزایش دسترسي به 

 تنفسي،کاهش وابستگي به وارداتتجهیزات 
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 آموزشی

  ادغام آموزش بیماری سیستیک فیبروزیس در برنامه

آموزشي رزیدنت کودکان )در روتیشن های ریه 

 ،گوارش،تغذیه(

  حضور رزیدنت در کلینیکCF  جهت آشنایي عملي

 با بیماری و پروتكل های درماني

ن و پزشكا آگاهي و مهارت ارتقای

 آینده پیراپزشكان

 

 محیطبه  واقعي بالیني تجربیات انتقال 

 و نظام سلامت دانشگاهي

 اجتماعی / بهداشتی

 بنر تهیه با بهداشت هایخانه کارشناسان آموزش 

 آموزشي هایبسته و پوستر

  

 ی هاشبكه همایش طریق از عمومي آگاهي افزایش

 آموزشي هایکتاب و اجتماعي

  

 خیرین کمک با بستری و دارویي بودجه تأمین 

  

 زودهنگام ارجاع و غربالگری بهبود

 

و  پزشكي جامعه و بیماران آگاهي افزایش 

 درباره بیماری مردمعموم 

 

 CF هاخانواده مالي بار کاهش 

 

های پژوهشیافته

وماً از حیث نادربودن و روند شیوع آن در های نادر عمبیماری

های درماني مناسب، جهان و همچنین فقدان دانش و گزینه

کنندگان خدمات را با های آنان و یا ارائهبیماران و خانواده

های کند. در این میان نظاممشكلات متعددی روبرو مي

اسب با نیاز متن درماني –های بهداشتي اقتصادی و مراقبت

روی آنها بیماران عامل مؤثری در مرتفع کردن مشكلات پیش

 .خواهند بود

ییماری سیستیک فیبروزیس، یكي از بیماری های ذکر شده 

مي باشد که در بررسي انجام شده با مشكلات و چالشهای زیر 

 در نظام سلامت رو به رو مي باشد:

 نبود غربالگری نوزادان در کشور-1

در بدو تولد در ایران  CF ملي برای غربالگری هیچ برنامه

وجود ندارد. این در حالي است که در کشورهای پیشرفته، 

های ژنتیكي و بررسي (IRT) گیری تریپسینوژن ایمنياندازه

 .شودهای اول تولد انجام ميبرای شناسایي نوزادان در هفته

 تشخیص دیرهنگام-2

)اسهال چرب، تاخیر  در ایران تشخیص بر پایه علائم بالیني

های مزمن( و در صورت هوشیاری پزشک انجام رشد، سرفه

شود. این مسئله منجر به مراجعه دیرهنگام بیماران به مي

 .شودناپذیر ميهای جبرانهای تخصصي و آسیبکلینیک

 CFTR Modulators کمبود داروهای مؤثر-3

های  ، جایگزیندرمان های استنشاقيهای موجود مانند درمان

آنزیم های پانكراس )کرئون( ،تغذیه درماني و فیزیوتراپي 

هایي کنند. اما درمانتنفسي، تنها به کاهش علائم کمک مي

را  CFTR و ترکیبات مشابه که عملكرد Ivacaftor مانند

 .دهند، در کشور موجود نیستندهدف قرار مي

 فقدان نظام آموزشي و درماني اختصاصي-4

 تم پزشكي برای شناخت چندوجهيآموزش کافي در سیس

CF  که وجود ندارد. همچنین کلینیک چندتخصصي

، و به تعداد کم پردازندمي CF صورت یكپارچه به درمانبه

بیمارستان اختصاصي یا واحد ایزوله برای بیماران وجود 

 .ندارد

 نبود نظام ارجاع مؤثر در حوزه بهداشتي-5

ي برای شناسایي پزشكان خانواده و بهورزان اطلاعات کاف

ندارند، که باعث تأخیر در  CF اولیه بیماران مشكوک به

 .شودارجاع و شروع درمان مي
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 های سیاستیتوصیه

 اجرای غربالگری کشوری نوزادان-1

به برنامه غربالگری بدو تولد در  CF اضافه شدن

کتونوری  در بدو کاری تیروئید و فنیلکنارغربالگری کم

 IRT((Immunoreactive تستتولد با استفاده از 

Trypsinogen و تایید قطعي با بررسي ژنتیكي. 

 های هدفمندتوسعه درمان-2

به فهرست دارویي  CFTR Modulator ورود داروهای

گذاری برای تولید داخلي ای و سیاستکشور با حمایت بیمه

 .یا واردات این داروها

 CF ایجاد فلوشیپ تخصصي-3

های مرتبط مانند ریه در رشته CF های فلوشیپطراحي دوره

تغذیه و ژنتیک برای عفوني کودکان، کودکان، گوارش، 

 .ایتربیت پزشكان متخصص با رویكرد چندرشته

های های چندتخصصي و بیمارستانتوسعه کلینیک-4

 CF اختصاصي

افزایش تعداد کلینیک های چند تخصصي با امكان ایزوله 

تخصص امل فوقکردن بیماران و حضور تیم تخصصي ش

ریه، گوارش، تغذیه، فیزیوتراپیست، روانشناس، و پرستاران 

 .دیدهآموزش

کوریكولوم  درماني در -ادغام سیاستهای پیشگیری-5

 و پیراپزشكي  آموزش پزشكي مقاطعآموزشي 

بازنگری در برنامه درسي دانشجویان پزشكي عمومي و 

و  CF دسیستمي ماننهای مولتيتخصصي با تأکید بر بیماری

 .ایرشتههای بینبه گذراندن درمانگاه الزام

و طراحي الگوریتم  آموزش پزشكان خانواده و بهورزان-6

 مراقبتي در نظام ارجاع

های آموزشي ویژه برای سطح مراقبت اولیه طراحي برنامه

تر بیماران به و ارجاع سریع CF جهت شناسایي علائم اولیه

 رت لزومو فوق تخصصي در صو مراکز تخصصي

توسعه مراقبت در منزل و خدمات مرتبط حمایتي، مشاوره  -7

 ای و پیشگیری در سطوح مختلف

 نگرعنوان راهكار آیندهدرماني بهتوسعه ژن-8

های نوین درماني و درمانهای مرتبط با ژنحمایت از پژوهش

های ویروسي یا نانوذرات در مراکز با استفاده از حامل

 .تحقیقاتي کشور

حمایت کامل بیمه ای برای خدمات درماني، بهداشتي و  -9

و  CFمشاوره ای)تغذیه، روانشناسي، معنوی،...( مبتلایان به 

 خدمات حمایتي مشاوره ای والدین و مراقبین

 کاربست سیاستی

نادر،  یهایماریب يسند مل نیتدو ریاقدامات مهم نظ رغمیعل

خاص و  مارانیصندوق ب سیتأس وسامانه سبنا  جادیا

نادر در  یهایماریدر حوزه ب یگذاراستیالعلاج، سصعب

 يمواجه است. نبود نظام اطلاعات یيهاهمچنان با چالش رانیا

 ،يکمبود دانش تخصص رهنگام،ید صیتشخ كپارچه،ی

 یبالا یهانهیو هز ن،ینو یداروها یبرا یامهیب يپوشش ناکاف

علاوه بر  اقدامات را محدود کرده است. يمراقبت، اثربخش

 ،يفیکـيکم یهانادر فاقد شاخص یهایماریب يسند مل ن،یا

مسئول  یهانقش دستگاه قیدق نییمؤثر و تع ينظام نظارت

و فقدان  رانهیشگیبه خدمات پ ياست. نبود توجه کاف

کرده است.  دیرا تشد ياستیس یهاشكاف زین يبوم قاتیتحق

عملكرد،  شیاستقرار نظام پا ،يبخشنیب يحكمران تیتقو

 یهادر چارچوب یمحور و بازنگرداده رساختیتوسعه ز

ارتقاء پاسخ نظام سلامت  یبرا یدیاز الزامات کل يمال نیتأم

 ت.نادر اس مارانیب یازهایبه ن

 :شودها، پیشنهاد ميبرای عملیاتي شدن این سیاست

 : درمان و اموزش پزشكي  وزارت بهداشت-1

از برنامه های غربالگری عنوان بخشي برنامه غربالگری را به

های نادر بیماری  .تدوین و ابلاغ کند معاونت بهداشتي 

المللي و با درنظر داشتن معیارهای )منطبق با تعاریف بین

ها عیني، میزان شیوع بیماری و  یكپارچگي اطلاعات بیماری

های متولي دستگاههای اجرایي اقدام ( تبیین گردد.و بیماران

و همكار در راستای تحقق اهداف سند ملي منطبق با منابع 

 شده تبیین شود.درنظر گرفته 

 : فرآیند تسهیل ورود داروهایکشور غذا و دارو معاونت-2

CFTR Modulator ای را فراهم کرده و حمایت بیمه
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پروتكل آموزش پرسنل درماني  .برای بیماران را فراهم نماید

ي جهت مراقبت بهینه ی جسمي، رواني، معنوی و بهداشت –

 اجتماعي بیماران و خانواده های آنها طراحي و اجرا شود.

در  هاهای علوم پزشكي: برنامهدانشگاهمعاونت آموزشي -3

فلوشیپ و  کوریكولوم های مرتبط ادغام و کو ریكولوم

 و فوق تخصصي ای در سطح تخصصيرشتههای بینآموزش

 .شودطراحي و اجرا 

: با معاونت بهداشت دانشگاه های علوم پزشكي کشور-4

آموزش پزشكان خانواده و بهورزان، بهبود ارجاع بیماران را 

بوکلت ها و نرم افزارهای آموزشي جهت  .عملي سازد

مبتلایان در سنین مختلف ، والدین و مراقبین آنها، ارائِه 

كاری در نظام سلامت با هم CFدهندگان خدمت  به بیماران 

معاونت اموزشي و معاونت درمان ، طراحي و پایلوت و سپس 

 در کشور اجرایي شود.

فیبروز  الگوی بهینه تأمین مالي بیماریمعاونت توسعه  :  -5

در کشور در راستای کاهش بارمالي ناشي از درمان  کیستیک

اعتبار کافي و تجمیع  تبیین شود. و حمایت از بیماران مبتلا

در قوانین بودجه  فیبروز کیستیک به بیماری اعتبارات مربوط

 شود. سنواتي تأمین

های پیش از ای مشاورهپوشش بیمه معاونت درمان : -6

های تشخیصي لازم، در راستای ازدواج و انجام آزمایش

 فیبروز کیستیک موقع بیماریپیشگیری از شیوع و شناسایي به

 صورت گیرد.

: مربوطه در سطوح بالای اجرایي کشور بودجهمتولي تامین -7

های چندتخصصي و بودجه لازم برای توسعه کلینیک

 .را تأمین نماید CF های اختصاصيبیمارستان

حمایت و ترویج تحقیق و توسعه در معاونت تحقیقات : -8

)تشخیص زودرس  فیبروز کیستیک ابعاد مختلف بیماری

رائه خدمات ، پیشگیری از بروز موارد جدید و ابیماری

موقع، و همچنین تولید داروهای کمیاب در جهت کاهش به

فیبروز کیستیک  های تأمین داروهای مرتبط با بیماریهزینه

 انجام شود.
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 Abstract 
Introduction: Cystic fibrosis (CF) is a progressive, multisystem genetic 

disorder associated with high morbidity and mortality, demanding early 

diagnosis and lifelong multidisciplinary care. In Iran, the absence of a national 

newborn screening program, limited access to CFTR modulator therapies, and 

fragmented healthcare infrastructure have resulted in delayed diagnoses, 

suboptimal treatment outcomes, and significant burdens on families and the 

healthcare system. This policy brief draws on national policy review, 

stakeholder interviews, and the case study of Mashhad’s CF center to 

highlight systemic gaps and propose actionable solutions. Key policy 

recommendations include integrating CF into the national newborn screening 

package using IRT and genetic confirmation, scaling up multidisciplinary CF 

clinics with specialized personnel and infection control protocols, and 

revising medical curricula and insurance coverage to support comprehensive 

care. The paper calls for a data-driven, intersectoral governance model and 

sustainable financing mechanisms to enhance national capacity in managing 

CF and improving patients’ quality of life. 
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