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ABSTRACT 

Background and Aim: Cystic fibrosis is a rare genetic disease which causes widespread 

inflammation in the body and has a poor prognosis due to various complications, especially 

respiratory system involvement. The aim of this study was to estimate the incidence of cystic 

fibrosis and determine its epidemiological, clinical and paraclinical features in Kurdistan 

province, Iran, between 2010 and 2020. 

Materials and Methods: This cross-sectional study included cystic fibrosis patients admitted 

to Besat Hospital in Sanandaj (as the only referral specialized center for pediatric diseases in 

Kurdistan Province) between 2010 and  2011. Epidemiological, clinical and paraclinical data 

of the patients were collected by a checklist. Using SPSS software version 22, data were 

analyzed by using Mann-Whitney test and Spearman correlation coefficient. 

Results: During the study period, we found 19 patients with definite diagnosis of cystic 

fibrosis, 14 (73.7%) male and 5 (26.3%) female, with mean age ± standard deviation of 11.10 

± 9.7. Based on the data of the birth rate in kurdistan Province during the study period, the 

incidence of cystic fibrosis in Kurdistan Province was estimated to be one in 15,000 live 

births per year. 4 patients (21.1%), had positive family history. The main symptoms of these 

patients were steatorrhea (94.7%), cough (89.5%), dyspnea (78.9%), growth disorder (73.7%), 

heart disorders (63.2%), jaundice (57.9%) and finger clubbing (36.8%). 

Conclusion: Although cystic fibrosis is not very common in this province, identifying at-risk 

parents and early diagnosis of the disease can be beneficial for increasing life expectancy and 

quality of life and reducing health costs. 
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 چکیده

به مبتلا  مارانیب. شود میسبب بروز التهاب گسترده در بدن  نادر ژنتیکییک بیماری  عنوان به سیستیک فیبروزیس: زمینه و هدف

 برآوردمطالعه حاضر  ازهدف  .شوند میداده  صیتشخ فیضع آگهی پیش، با یتنفس ستمیس یریدرگ ویژه بهعوارض مختلف،  لیدل

 بین استان کردستان، ایران، بیماران در آن پاراکلینیکال و کلینیکال اپیدمیولوژیک، های ویژگیتعیین  و فیبروزیس سیستیک بروز

 .است 13۱۱-138۱ های سال

 بعثت بیمارستان در 13۱۱ – 138۱ سال از که فیبروزیس سیستیک تشخیص با بیماران بر رویمطالعه مقطعی  این: ها روشمواد و 

اپیدمیولوژیک، کلینیکال  های داده .انجام شد( در استان کردستان کودکان های بیماری تخصصی ارجاع مرکزتنها  عنوان به) سنندج

و من ویتنی از آزمون  و با استفاده 22نسخه  SPSS افزار نرمو در  آوری جمع لیست چکو پاراکلینیکال بیماران با استفاده از یک 

 .تحلیل گردیدهمبستگی اسپیرمن ضریب 

مرد  ها آننفر از  14بیمار با تشخیص قطعی سیستیک فیبروزیس شناسایی شدند که  1۱، موردبررسی های سالدر طی : ها یافته

متولدین استان در بازه  های دادهبر اساس بود.  17/11± 0/۱ ها آن%( بودند. میانگین و انحراف معیار سن 3/23نفر زن ) 5و  %(0/03)

. شود میتخمین زده تولد زنده در سال  15777در هر  یکد سیستیک فیبروزیس در استان کردستان حدو بروز، موردبررسیزمانی 

%(، 5/8۱%(، سرفه )0/۱4این بیماران به ترتیب استئاتوره ) عمده . علائم، سابقه خانوادگی مثبت وجود داشت%(1/21)بیمار  4در 

 .بود %(8/33انگشتان )%(، کلابینگ ۱/50%(، زردی )2/33%(، اختلالات قلبی )0/03%(، اختلال رشد )۱/08پنه )دیس

شناسایی والدین در معرض خطر و شناسایی زودرس اما ؛ بالایی ندارد بروزاگرچه در این استان  سیستیک فیبروزیس: گیری نتیجه

 .مفید واقع شود مرتبط با این بیماری سلامت های هزینهدر افزایش امید به زندگی، کیفیت زندگی و کاهش  تواند می مبتلا بیماران

 ، کردستانبروز ژنتیکی، اختلالسیستیک فیبروزیس، : کلمات کلیدی

 3/۱/1477پذیرش: 25/8/1477اصلاحیه نهایی:  25/1/1477وصول مقاله:
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 مقدمه

اختلال  کی (Cystic Fibrosis) سیبروزیف کیستیس

 ریرا درگ الیتلیاپ های سلولاتوزومال مغلوب است که 

این اختلال به دلیل جهش در ژن کد کننده . (1) کند می

 CFTR (Cystic fibrosis transmembraneپروتئین 

conductance regulator)  که بر روی کروموزوم شماره

است که در  ینیپروتئ CFTR. (2) واقع شده است، ایجاد 0

وابسته  یونیکانال  کیوجود دارد و  ها سلول قدامیسطح 

. کند میرا مبادله  Clو  HCO3است که  ATPبه 

در ژن  ونیبه موتاس توان میرا  یماریب نیعلت ا ترین شایع

CFTR  موکوس س،یبروزیف کیستی. در س(3)نسبت داد-

 ،ظیکوچک و متوسط غل ییهوا یموجود در مجار یها

کند شده  ها مژکحرکت  جهیو درنت شود میچسبنده و متسع 

 یشوند. از سو تیهدا رونیبه ب تواند مین یو مواد خارج

طی یک فرآیند  شدن موکوس ظیبه دنبال غل ه،یدر ر گر،ید

سبب  یهانیتوکیس با آزاد کردن یالتهاب های سلول التهابی

 لاو استعداد ابتلا به عفونت را با دنشو می ها سلول بیتخر

دارد  یمتفاوت بروزبر اساس نژاد،  یماریب نی. ا(4) دنبر می

یک  یعنی میزان بروز نیشتریمثال در قوم قفقاز ب عنوان به

 ییایآس ییکایتولد زنده و در قوم آمر 3277در هر مورد 

گزارش تولد زنده  37777در هر  یعنی یککمترین بروز 

بروز علائمی د  سبب تواند میاین بیماری  .(3, 5) شده است

 ،یفوقان یتنفس ستمیدر س های مختلف بدن از جملهاندام

سیستم تولید  ،کبد، دستگاه گوارش  ،یتحتان یتنفس ستمیس

 یغدد یریاز علائم درگ و شود ها کلیهو   ،استخوان ،مثل

 به علتکه  اشاره کرد ابتیبه د توان می ،یماریب نیا

باشد  داشتهممکن است وجود  مارانیب نیپانکراس ا یریدرگ

با توجه  سیستیک فیبروزیس، به مبتلا بیماران پروگنوز .(0)

حمایتی  های درمانبه پیشرفت دانش و تشخیص زودهنگام و 

 متوسط سنو  بهبودیافته چشمگیری طور بهو بیشتر،  تر مناسب

 .(8) یابد می افزایش سیستیک فیبروزیس در همچنان بقا

است که از  تأثیرگذارعوامل مختلفی بر پروگنوز این بیماران 

 جنسیت پانکراس، ریز برونغده  به کفایت توان میآن جمله 

 ارائه آئروژینوزا، سودوموناس با کلونیزاسیون عدم مرد،

 رعایت گوارشی باشد )نه ریوی( و صورت به اکثراً علائم

 را تری مطلوب نتیجه که اشاره کرد درمانی های رژیم

 .(۱) کند می بینی پیش

 کلرغلظت  هیبر پا یماریب نیا ییایمیوشیب یصیتشخ روش

 کلرکه اگر غلظت  این صورت؛ به است مارانیب نیدر عرق ا

میلی مول باشد، تشخیص سیستیک  37عرق بیشتر از 

. از سوی دیگر، (17) شود میفیبروزیس مطرح 

 Pilocarpin) ینیب های مژک الیتلیترانس اپ پتانسیل اختلاف

intopheresis)  یکی از معیار تشخیصی باشد  تواند مینیز

 CFTR در ژن ونیموتاس یبررس ک،یپیت ریدر موارد غ. (11)

 نیطول عمر اپروگنوز و . (12) است کننده کمکار یبس زین

مکرر و  های عفونت لهاز جم یمختلف لیبه دلا مارانیب

را  یماریب نی. امروزه ااستکم  یسلول های کانال یریدرگ

زودهنگام کنترل کرد و از سرعت  صیبا تشخ توان می

شناسایی این بیماران منوط به  کاست. یماریب شرفتیپ

کلینیکال و پاراکلینیکال  های ویژگیشناخت کامل علائم و 

در این بیماران برای شک به این بیماری در زودترین زمان 

امید به زندگی کم و  مارانیب نیا درهرصورت ممکن است.

آگاهی از میزان بروز این  .(13) طول عمر کوتاهی دارند

بیماری و تشخیص زودهنگام در افزایش طول عمر بیماران 

در بررسی متون علمی موجود است.  مؤثرمبتلا تا حدودی 

در استان  ویژه بهیافت نشد که در سطح کشور و  ای مطالعه

انجام شده باشد  بیماری سیستیک فیبروزیسروی کردستان 

 و سیمای اپیدمیولوژیک آن تا حدودی نامشخص است.

 واین بیماری نادر  میزان بروز برآورد با هدف مطالعه حاضر

 در آن پاراکلینیکال و کلینیکال اپیدمیولوژیک، های ویژگی

 های سال بین سنندج بعثت بیمارستان در بستری بیماران بین

 انجام شد. 138۱-13۱۱
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 با بیمار 1۱ بود که رویمطالعه حاضر یک مطالعه مقطعی 

 در طی فیبروزیس سیستیکبیماری نادر قطعی  تشخیص

انجام  سنندج بعثت بیمارستان در 13۱۱تا  138۱ های سال

ارجاع  استانی مرکز سنندج بعثت بیمارستاناز آنجا که . شد

سیستیک  مشکوک علائم با کودکان و بیماران بستری و

گویای وضعیت این  تقریباًموارد حاضر  استفیبروزیس 

 سیستیک قطعی تشخیص .استبیماری در استان کردستان 

 بیوشیمایی های تست یا عرق تست از استفاده با فیبروزیس

انجام گرفت و افرادی که بر اساس  ژنتیکی تست یا و دیگر

تست های مذکور معیارهای ابتلا به سیستیک فیبروزیس را 

 3موارد مشکوک )همچنین  شدند.نداشتند، از مطالعه خارج 

بیمار( به دلایلی از جمله عدم تشخیص قطعی و یا ناکامل 

بودن پرونده و یا عدم مراجعه جهت پیگیری و درمان از 

در  نفر( 1۱موارد باقیمانده ) های داده و ؛مطالعه خارج شدند

ثبت شد.  موردبررسیو مطابق با متغیرهای  لیست چکیک 

، اهداف پژوهش ها دادهقبل از گردآوری  ،برای تمام موارد

در سال، از والدین و  18تشریح گردید و در کودکان زیر 

جهت شرکت  کتبی نامه رضایتاز بیمار سال  18افراد بالای 

پروتکل اجرای این مطالعه در  گردید. اخذ در پژوهش

 کمیته اخلاق دانشگاه علوم پزشکی کردستان بررسی و با کد

IR.MUK.REC.1399.145 رسید. تصویب به 

، مشتمل بر ها دادهمورد استفاده برای گرداوری  لیست چک

کلینیکال  های داده(، سن و جنسدموگرافیک ) اطلاعات

و علائم بالینی بیماران( و  ای زمینه های بیماری)سابقه 

و با  22ورژن  SPSS افزار نرم در ها دادهپاراکلینیکال بود. 

توصیفی )میانگین، انحراف معیار،  های شاخصاستفاده از 

و ضریب  من ویتنی و همچنین آزمون فراوانی و درصد(

 داری معنیسطح شدند.  وتحلیل تجزیه همبستگی اسپیرمن

 در نظر گرفته شد. 75/7 ها آزمون

 نتایج

، تعداد 13۱۱ – 138۱ های سالدر استان کردستان در طی 

شناسایی بیمار با تشخیص قطعی سیستیک فیبروزیس  1۱

بر اساس آمار منتشر شده توسط دانشگاه علوم  .ندشد

 – 2۱777متوسط  طور بهپزشکی کردستان در هر سال 

 طور بهتولد در سطح استان کردستان با جمعیت کلی  32777

با . (14) شود میمتوسط حدود یک و نیم میلیون نفر ثبت 

سال این مقدار به صورت میانگین به  17توجه به اینکه طی 

این بیماری را در  بروز توان می رسدمیتولد  377777حدود 

تولد زنده در  15777در هر  1، حدودسطح استان کردستان 

 سال دانست.

 5مرد و درصد(  0/03بیمار ) 14، موردبررسیبیمار  1۱از 

 ( ساکندرصد 40,4بیمار ) ۱بودند.  زن درصد( 23,3)بیمار 

 بودند. ییروستا درصد( ساکن مناطق 52,3)بیمار  17شهر و 

با  17/11 ± 0۱/۱ بیماران میانگین و انحراف معیار سن

میانگین و انحراف معیار بود. ماه  4و حداقل  سال 23حداکثر 

 بود. سال 74/4 ± 33/3 بیماران در هنگام تشخیص سن

سن  علائم سیستیک فیبروزیس در %(38,4) بیمار 13در  

بیمار در سن دوسالگی  2مشاهده شد، سالگی  1کمتر از 

بیمار  2سالگی،  12در سن %( 5,3)بیمار  1 ،%(17,5)

 21در سن %( 5,3)بیمار  1 سالگی و 13سن  در%( 17,5)

 ،اطلاعات دموگرافیک .داده شدندتشخیص  سالگی

بر اساس نوع متغیر، کیفی و  بیماران و پاراکلینیکال کلینیکال

 .خلاصه شده است 2و  1کمی به ترتیب در جداول 

بیشترین علائم ، شود میمشاهده  1که در جدول  طور همان

بالینی در بیماران سیستیک فیبروزیس مطالعه حاضر، به 

 پنهدیس  ،%(8۱,5سرفه ) ،%(۱4,0)ترتیب استئاتوره 

که کمترین بود در حالی %(03,0)اختلال رشد  ،%(08,۱)

هموروئید یا علائم بالینی در بیماران مطالعه حاضر، به ترتیب 

اختلالات %(، 5/17%(، هموپتزی )3/5پرولاپس رکتوم )

پولیپ بینی  و %(3/31)(، اختلالات کلیوی %1/21کبدی )

 .بود%( 3/31)

% بود 8/33کلابینگ در بیماران ما  فراوانیدر مطالعه حاضر 

(. از سوی P<771/7معناداری با افرایش سن داشت )و رابطه 

 پزشکی روانمشکلات دیگر پولیپ بینی، سینوزیت مزمن و 
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علائم و عوارض این بیماری مطرح است که فراوانی  عنوان به

بود  %33,8 و %33,8 ،%31,3در مطالعه حاضر به ترتیب  ها آن

و همچنین بر اساس آزمون من ویتنی، رابطه معناداری بین 

این ( به P<0.05این متغیرها با افزایش سن وجود داشت )

نیز افزایش  ها آنکه با افزایش سن، میزان بروز  صورت

 .یابد می

 FEV1 (Forced expiratoryسن با شاخص  بین

volume in 1 second)  معناداریهمبستگی منفی و 

فزایش اطوری که با  (P=0.04 ،r=-0.76) مشاهده شد

بین سن با . کرد میکاهش پیدا  FEV1سن، شاخص 

، FVC (Forced vital capacity )(P=0.1 شاخص 

r=-0.65 ) همبستگی و رابطه معناداری یافت نشد در حالی

با سن همبستگی منفی و  FEV1/FVCشاخص بین که 

طوری که  (P<0.001 ،r=-0.98)مشاهده شد  معناداری

. کرد میکاهش پیدا  FEV1/FVCبا افزایش سن، شاخص 

ین ببر اساس آزمون همبستگی اسپیرمن، از سوی دیگر، 

 و BMI (Body Mass Index)یا  شاخص توده بدنی

و شاخص  FEV1 (P=0.006 ،r=0.90)شاخص 

FEV1/FVC (P=0.05 ،r=0.74 )شاخص  وFVC 

(P=0.007 ،r=-0.89) آماری معناداری  همبستگی

در این  BMIبا افزایش میزان  که طوری به، مشاهده شد

اسپیرومتری که یک فاکتور  های شاخص، بیماران

، یافت میبهبود عملکرد ریوی است  پروگنوستیک و

د عملکرد ریوی در این ، سبب بهبوBMIافزایش  درنتیجه

  .بیماران شد

یکی دیگر از نتایج مطالعه ما این بود که تنها گروه خونی 

( دارای %05بیمار ) 3هشت بیمار مشخص بود و از این تعداد 

حالی است که برخی از  بودند. این در +Aگروه خونی 

بیماران آگاهی مناسبی نسبت به گروه خونی خود نداشتند و 

 امکان سنجش برای بیماران ساکن روستا مهیا نبود.
 

 های دموگرافیک و کلینیکال بیماران با تشخیص قطعی سیستیک فیبروزیس )متغیرهای کیفی( : داده1جدول 

 متغیر سطح متغیر فراوانی )%( متغیر سطح متغیر فراوانی )%(

 جنسیت مرد (73.7%) 14 سینوزیت مزمن دارد (%36.8) 7

 زن (26.3%) 5 ندارد (%63.2) 12

 محل سکونت شهری (47.4%) 9 ازدواج فامیلی والدین دارد (%36.8) 7

 روستایی (52.6%) 10 ندارد (%63.2) 12

 پزشکی اختلالات روان دارد (%36.8) 7

 

 استئاتوره دارد (%94.7) 18

 ندارد (5.3%) 1 ندارد (%63.2) 12

 تنگی نفس دارد (78.9%) 15 کوله سیستیت دارد (%31.6) 6

 ندارد (21.1%) 4 ندارد (%68.4) 13

6 (%31.6) 

 

 سرفه بدون سابقه سرفه (10.5%) 2 پولیپ بینی دارد

 سرفه پروداکتیو (%68.4) 13

 سرفه خشک (21.1%) 4 ندارد (%68.4) 13
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 های کلیوی بیماری دارد (%31.6) 6

 

 نوع زایمان زایمان طبیعی (%84.2) 16

 سزارین (15.8%) 3 ندارد (%68.4) 13

 اختلال رشد دارد (73.7%) 14 ادم دارد 5(%26.3) 

 ندارد (26.3%) 5 ندارد 14(%73.7) 

 آنمی دارد (31.6%) 6 سابقه خانوادگی سیستیک فیبروزیس دارد (%21.1) 4

 ندارد (68.4%) 13 ندارد (%78.9) 15

 ترشحات پشت حلق دارد (63.2%) 12 بیماری کبدی دارد (%21.1) 4

 ندارد (36.8%) 7 ندارد (%78.9) 15

 مشکلات قلبی دارد (63.2%) 12 سابقه دیابت پره دیابتیک (%15.8) 3

 ندارد (36.8%) 7 ندارد (%84.2) 16

 زردی نوزادی دارد 11(57.9%)  هموپتزی دارد (%10.5) 2

 ندارد (42.1%) 8 ندارد (%89.5) 17

 کلابینگ انگشتان دارد (36.8%) 7 پرولاپس رکتوم دارد (%5.3) 1

 ندارد (63.2%) 12 ندارد (%94.7) 18

 

 های دموگرافیک و کلینیکال بیماران با تشخیص قطعی سیستیک فیبروزیس )متغیرهای کمی( : داده2جدول 

حداک حداقل تعداد 

 ثر

 انحراف معیار میانگین

 9.8 11.1 26 7.5 19 سن

 21.3 29.2 74 4 19 وزن

 44.9 123.9 188 55 19 قد

 2.9 16.1 23.6 12.9 19 شاخص توده بدنی

 2.6 12.1 18.3 7 19 هموگلوبین

Alanine aminotransferase (ALT) 19 7 95 24.7 19.4 

Aspartate aminotransferase (AST) 19 14 81 34.5 17.3 

Alkaline phosphatase (ALKP) 19 210 1311 473.7 249.6 

Blood Urea Nitrogen (BUN) 19 5 33 14.0 7.7 

Creatinin 19 0.2 1 0.6 0.2 

FEV1 7 25 94 60.4 31.3 

FVC 7 34 137 70.7 34.7 

FEV1_FVC 7 49 93 73.7 16.8 
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 پزشکی سن با کلابینگ انگشتان، سینوزیت مزمن، پولیپ بینی و مشکلات روان: بررسی ارتباط بین 3جدول 

 معناداری* انحراف معیار سن میانگین سن تعداد سطح متغیر متغیر

5/22 0 دارد چماقی شدن انگشتان  4/3  771/7>  

4/4 12 ندارد  5/4  

پزشکی مشکلات روان  3/27 0 دارد   1/8  772/7  

0/5 12 ندارد  ۱/5  

۱/21 3 دارد پولیپ بینی  3/3  771/7>  

1/3 13 ندارد  3/0  

2/22 0 دارد سینوزیت مزمن  8/3  773/7  

3/4 12 ندارد  5 

 *Mann-Whitney 

 بحث

سیستیک  یبیماربر روی مطالعه حاضر اولین بررسی 

نتایج  بر اساس. استفیبروزیس در جمعیت استان کردستان 

 سیستیک فیبروزیس در استان کردستان بروز، آمده دست به

در . شدتخمین زده تولد زنده  15777 در هر مورد یک

گزارش شده متفاوت  میزان بروز بیماری مناطق مختلف،

یک مورد در  این بیماری در کانادا بروز که طوریبه است 

آن در  بروز. (15) است موالید زنده 4277تا  3777 هر

 های آمریکاییو در  17577در هر  1بومی  های آمریکایی

. بیشترین بروز تولد زنده است 37777در هر  1 ،تبار آسیایی

نوزاد زنده گزارش شده  3277در هر  1آن در قوم قفقاز با 

 .(3, 5) است.

 11بیمار شناسایی شده در استان کردستان در طی  1۱از 

سالگی تشخیص  2%( در سن کمتر از ۱/08) بیمار 15سال، 

بیمار  4شد و داده  ها آنقطعی سیستیک فیبروزیس برای 

داده  سالگی تشخیص قطعی 12 بالای%( نیز در سن 1/21)

 های تستاز نظر زمان تشخیص بیماری با توجه به  .شدند

قبل از بیماری در بیشتر موارد، غربالگری امروزی، 

در  هم مواردی دراما  ؛قابل تشخیص است سالگی یک

، شود میتشخیص داده  سالی بزرگی یا دوران نوجوان

Gilljam  ندداد نشان کوهورت مطالعه یک درو همکاران 

 18 زیر سن در بیماران درصد ۱3علائم این بیماری در  که

 3/5در مطالعه ما نیز، تنها یک بیمار ). شود میظاهر  سال

سالگی( تشخیص  21سالگی ) 18تر از الادرصد( در سن ب

 سالی بزرگ در که بیمارانی اند دادهمطالعات نشان داده شد. 

 بیشتر دارای علائم آتیپیکال هستند و شوند می داده تشخیص

 ژنتیک گوارشی، و ناباروری دیابت، علائم سایرین از

 در دوپهلو نتایج پانکراس و غیرطبیعی عملکرد غیرمعمول،

 .(13) دهند می نشان را عرق تست

نفر از بیماران سابقه مثبت  4نتایج این بررسی نشان داد که  

خانوادگی از بیماری سیستیک فیبروزیس را داشتند. سابقه 

ریسک فاکتورهای مربوط به  ترین مهمخانوادگی یکی از 

 که شده توصیهاساس  همین بر سیستیک فیبروزیس است.

افراد دارای سابقه خانوادگی مثبت بایستی از نظر حامل بودن 

قرار بگیرند و از نظر  موردبررسیدر والدین  زایی بیماریژن 

خدمات ژنتیکی مشاوره شوند تا انتخاب آگاهانه و درستی 

 .(10)داشته باشند 

 ترین شایعدر مطالعه حاضر،  شده بررسیاران در بین بیم

%( 0/۱4بیمار ) 18 کهطوری استئاتوره بود علامت بیماری، 

استئاتوره را داشتند. بار  چندیندر طول زندگی سابقه 

مشاهده قطرات چربی به میزان  بر اساس استئاتوره، تشخیص
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 %85 حدود پانکراس . نارساییاستبالا در نمونه تازه مدفوع 

 ؛دهد می قرار تأثیر تحت را یسفیبروزسیستیک  جمعیت از

 بسیاری اگرچه. استاین نتیجه همسو با مطالعات گذشته  که

قابل  تولد از پس بلافاصله نارسایی پانکراس به مبتلا افراد از

در طول زندگی به  ها آن از برخی اما ؛تشخیص هستند

 .(18) شوند میدچار نیز  لوزالمعده نارسایی

در بین بیماران مطالعه ما، سرفه مزمن بود  دیگر علامت شایع

% 1/21% سرفه خلط دار، 4/38 که نحوی بهماه(  3)بیشتر از 

نوزاد سابقه سرفه را ذکر  2سرفه بدون خلط را داشتند و تنها 

 سن کم این دو نوزاد باشد. ،شاید علت آنکه  کردندنمی

 ،سیستیک فیبروزیس در تنفسی سیستم درگیری تیپیک فرم

 روی بر سن کودکان، . دراست دار خلط های سرفه

از سوی دیگر،  .(1۱) گذارد می تأثیر سرفه به حساسیت

 که حوین بهعلامت شایع دیگر در بیماران ما، تنگی نفس بود 

% از بیماران ما، سابقه مثبتی از دیس پنه و تنگی نفس را ۱/08

بود که  ای مطالعه. این نتایج همسو با نتایج کردند میذکر 

به این  ها آن، ه بودهمکاران انجام شد و Stenekesتوسط 

( 123 از ۱۱) کنندگان شرکت از درصد 83نتیجه رسیدند که 

 32) درصد 33 و اند کرده تجربه را سرفه که اند داده گزارش

 که دادند گزارش را سرفه به مبتلا کنندگان شرکت( ۱۱ از

کرده  ایجاد اختلال خواب در اوقات گاهی یا همیشه سرفه

 .است

ختلال رشد بود به این صورت که در علامت مهم دیگر، ا 

. وجود داشتو بیماران ما، اختلال رشد ز نوزادان % ا0/03

حتی در بسیاری از بیماران، اختلال رشد همراه با استئاتوره 

در  بروز بیماری سیستیک فیبروزیس بود. های نشانهاولین 

و  Giglioاست که توسط  ای مطالعهاین یافته،  تائیدراستای 

بیمار سیستیک فیبروزیس در  173 ها آنهمکاران انجام شد؛ 

قرار دادند و متوجه شدند یکی از  موردبررسی ایتالیا را

تشخیصی در بیماران  های ویژگیترین و زودرس ترین شایع

 3۱در  که نحوی بهسیستیک فیبروزیس، اختلال رشد بود 

 .(27)درصد از نوزادان مبتلا، وجود داشت. 

به  توان میهمراه و عوارض این بیماری  های بیماریاز 

درصد از  0/03در  که نحوی به)آنمی( اشاره کرد.  خونی کم

فقر آهن و تالاسمی  عموماً) خونی کمبیماران ما، آنمی و 

 ی مطالعهی ها یافتههمسو با  ها یافتهاین  مینور( مشاهده شد.

Von Drygalski و Biller بیمار  218 ها آن، است

قرار دادند در مطالعه  موردبررسیسیستیک فیبروزیس را 

 12سالگی برابر  13ریسک آنمی در سنین کمتر از  ها آن

 .(21)% بود 3/58سال، برابر  47بالای  درصد و در سن

% از 2/33وی دیگر در اکوی قلبی نوزادی یا جنینی از س

و یا  ای دریچهبیماران، سابقه اختلالات قلبی مادرزادی یا 

خفیف بودند،  عموماًوجود داشت که  ریوی فشارخون

و پس از آن  ای دریچهاختلال مربوط به اختلالات  ترین شایع

این نتایج  بود. PDA ،ASDاختلالات مادرزادی همچون 

 است Webbو  Bright-Thomasهمسو با نتایج مطالعه 

(22). 

، سابقه ایکتر و زردی موردبررسی% از بیماران ۱/50در 

و  valmanکه توسط  ای مطالعهدر  .وجود داشتنوزادی 

 ایلئوس مکونیومهمکاران انجام شد به این نتیجه رسیدند که 

با زردی  سیستیک فیبروزیسدر نیمی از موارد ثبت شده 

نوزاد وجود داشت. زردی احتمالاً به دلیل  مدت طولانی

انسداد مجاری صفراوی خارج از کبد از صفرا با افزایش 

از  .(23)تراکم، همراه با تنگی ثانویه داخل صفراوی است 

و  Lykavierisکه توسط  ای مطالعهسوی دیگر در 

شیوع کلستاز همکاران انجام شد به این نتیجه رسیدند که 

 0 حدود ردنوزادی در نوزادان مبتلا به سیستیک فیبروزیس 

در  دفع مکونیوم تأخیر داشتند ودر  نوزاد. چهار استدرصد 

ساعت اول وجود  48زردی کلستاتیک در طی  ،کلیه بیماران

که سیستیک فیبروزیس یکی  دهد میاین نتایج نشان  داشت

اما علائم اولیه انسداد  ؛از دلایل اصلی کلستاز نوزادان نیست

 دهنده نشانروده و غلظت کم کلسترول سرم ممکن است 

% از بیماران نیز 1/42در  .(24)باشد  سیستیک فیبروزیس

 تواند میاین ادم  وجود داشت. ها اندامسابقه ادم صورت و 
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باشد. این یافته جزو  نشده درمان پانکرانس نارساییناشی از 

 .(25)است  ذکرشدهعلائم کمتر شایع برای این بیماری 

% از بیماران مطالعه ما، کلابینگ شدید انگشتان 8/33در 

 یبا سن رابطه مستقیم و معناداریافته این  که ؛وجود داشت

سالگی  18بیماران ما پس از داشت. به این صورت که 

 بینگکلا حضور. کرده بودندهمگی کلابینگ انگشتان پیدا 

 آن پیشرفت احتمالاً. است ریوی توجه قابل درگیری نشانگر

این یافته مهم، نقش . است ریوی وضعیت وخامت از حاکی

. دهد میسن در بروز کلابینگ انگشتان را در بیماران نشان 

 انجام عفونت درمان برای بیشتری تلاش باید مورد دو هر در

و همکاران  Pitts-Tuckerدر یک مطالعه که توسط  .شود

( دچار درصد 07بیمار ) 03بیمار،  175انجام شد، از 

همچنین به این نتیجه رسیدند که  ها آنکلابینگ انگشتان بود 

 عفونت و ریوی عملکرد های شاخص کلابینگ انگشتان با

در  .(23)نداشت  ارتباط سن قد، وزن، با اما ؛داشت ارتباط

شیوع کلابینگ انگشتان و همکاران،  Nakamura مطالعه

درصد بود و بین سن با  05در بیماران سیستیک فیبروزیس 

. این در حالی (20)کلابینگ رابطه معناداری وجود نداشت 

و همکاران، به این نتیجه  Merkelاست که در مطالعه 

 زیادی مدت که سیستیک فیبروزیس بیماران رسیدند که در

این نتایج همسو با نتایج  است شایع هستند بیماری درگیر

که  افتد میمطالعه ما است چراکه کلابینگ زمانی اتفاق 

درگیری ریه شدید باشد، درگیری ریه نیز با مرور زمان 

 .(28) کند میتشدید پیدا 

، دارای علائم در مطالعه حاضردرصد از بیماران  30حدود 

 سینوزیت مزمن از جمله احساس پری در صورت،رینو

سرفه ، سردرد، خلط پشت حلق و بینی احتقان بینی، انسداد

مطرح شده  ها آنبودند که تشخیص سینوزیت مزمن برای 

ختلال یافته مهم و شایع در این بیماران وجود اعلت این  بود.

و  Ramsey ی مطالعهطبق . (2۱) است CFTRدر ژن 

همکاران، سینوزیت یکی از تظاهرات شایع برای این بیماری 

 منجر غیرطبیعی یونی ونقل حملچراکه،  شود میمحسوب 

 مخاطی ترشحات ایجاد و سلولی اضافی مایعات آبی کم به

 .(37) شود می شده ضخیم

از بیماران سابقه اختلالات % 33,8از طرف دیگر، 

از جمله علائم افسردگی، اضطراب، وسواس  پزشکی روان

همچنین در مطالعه ما  .کردند میجبری، بیش فعالی را ذکر 

، یافت میسن افزایش بالا رفتن با  شناختی رواناختلالات 

شاید بتوان علت آن را در مسائل هورمونی بلوغ و همچنین 

ن ای زندگی نوجوانان و جوانان بیمار دانست. کیفیتکاهش 

را در  پزشکی روانیافته مهم، نقش سن در بروز اختلالات 

 زیادی مطالعاتی ما، ها یافته تائیددر  دهد میبیماران نشان 

 نوجوانان، کودکان، در افسردگی میزان مورد در

بیماران سیستیک فیبروزیس انجام  والدین و سالان بزرگ

شده که همگی شیوع زیاد این اختلالات را در بیماران و 

 .است داده نشان را در مقایسه با افراد سالم ها آن های خانواده

 تأثیرات افسردگی که است آن از حاکی شواهد همچنین

توسط بیماران و خانواده  درمانادامه  از پیروی بر منفی

 زندگی کیفیتتضعیف  و خانواده عملکردتضعیف  ،ها آن

 خطر عامل یک بنابراین افسردگی ؛دارد سلامتی با مرتبط

به . است سیستیک فیبروزیس مؤثر مدیریت برای یتوجه قابل

و مسائل  افسردگی درمان و غربالگریهمین دلیل است که 

 توصیهدر دنیا  سیستیک فیبروزیس مراکز در شناختی روان

 و عاطفی اجتماعی، سلامت پیامدهای بهبود سبب و شود می

که توسط  ای مطالعهدر  (31)دارد  جسمی سلامت

Quittner  بیمار سیستیک  3788 بر رویو همکاران

به  ها آنانجام شد،  ها آن نفر از والدین 4172فیبروزیس و 

از  %17علائم بالاتر افسردگی در این نتیجه رسیدند که 

پدران  %31مادران و  %30، سالان بزرگ %1۱ نوجوانان،

 از %32 نوجوانان، از %22 مشاهده شد و علائم اضطراب در

 اوج در پدران از %33 و مادران از %48 ،سالان بزرگ

به این نتیجه  ها آنهمچنین  .است شده مشاهده اضطراب

علائم افسردگی و  ها آنرسیدند که کودکانی که والدین 

اضطراب را داشتند، خود بیماران نیز از نظر افسردگی و 
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 ها خانواده درنتیجهاضطراب نمره بالاتری را کسب کردند. 

در کاهش بروز علائم  توانند میکانون  عنوان به

 .(31)، نقش بسزایی را ایفا کنند شناختی روان

بیمار نیز سابقه مثبتی از اختلالات کیسه صفرا را در  ششدر 

 های سنگمشاهده شد که شامل  اسکن تی سییا  سونوگرافی

در  و کوله سیستیت بود. (Sludgeصفراوی، اسلاج )

و همکاران انجام شد به این نتیجه  Bassکه توسط  ای مطالعه

 گزارش بیماران درصد 12 در صفرا کیسه رسیدند که سنگ

 اسید شدید رفتن دست از علت به است ممکن که است شده

 است لیتوژنیک صفرای تولید درنتیجه مدفوع در صفراوی

 ندارد، عملکردی CFTR که هنگامی. از سوی دیگر (32)

 کربنات بی که شود می سرسخت و غلیظ صفرا ایجاد باعث

 مسدود را رحمی داخل صفراوی مجاری و دارد کمتری

 .(33) کند می

 %(31,3بیمار ) در این مطالعه، شش شده بررسیاز بین موارد 

در نوزادان  .کردند مینیز سابقه پولیپ بینی را ذکر 

به دلیل عدم وجود تجهیزات  متأسفانهما  موردمطالعه

در نوزادان، مورد  آندوسکوپیکلینیکی و تخصصی مناسب 

آزمایش قرار نگرفتند و آمار نوزادان دارای پولیپوز بینی 

و همکاران  Youngدر مطالعه  .نبوددقیق مشخص  طور به

سیستیک  به مبتلا کودک 23 نیز به این نتیجه رسیدند از

 بینی پولیپوز از آندوسکوپی شواهد مورد 13 ،فیبروزیس

 کودک ۱ و 2 درجه پولیپوز دارای کودک چهار. داشتند

که درنهایت همگی تحت عمل  بودند 3 درجه پولیپوز دارای

 بینی، پولیپ عود دلیل مورد به هفتجراحی قرار گرفتند و 

 ها یافته .(34) بودند پیدا کرده مجدد جراحی عمل به نیاز

نیز سابقه بیماری کلیوی در %( 31,3بیمار ) نشان داد که شش

سنگ  توان میمشهود بود که از آن جمله  ها آنسونوگرافی 

سنگ کلیه هم یکی دیگر کلیه و هیدرونفروز را ذکر کرد. 

بیماران سیستیک فیبروزیس شایع در  نسبتاًبالینی از تظاهرات 

و همکاران در مطالعه خود شیوع  Özçelik. است

درصد  23,2نفروکلسینوز در بیماران سیستیک فیبروز را 

ت با مطالعات ما مشابه اس تقریباًکرده بودند که  برآورد

آزمایشگاهی، با افزایش سن های ایندکساز نظر . (35)

، P=0.002)است  یافته افزایشمیزان کراتین بیمار 

r=0.64)  کلیوی در که این موضوع دلالت بر درگیری

 .(33) افزایش سن داردبیماران با 

از بیماران دچار % 21,1نتایج مطالعه حاضر نشان داد که 

سیستیک  در کبد درگیری کبدی شده بودند. درگیری

 به مبتلا افراد از درصد 57 تا 37 در است، شایع فیبروزیس

 بیماری خفیف اشکال. (30) دهد می رخ کیستیک فیبروز

 دو طول در. است علامت بدون عموماً و است رایج کبدی

 فیبروز به مبتلا افراد از درصد 57 تا زندگی اول سال

 این و هستند آمینوترانسفراز فعالیت افزایش دارای کیستیک

 فیبروز از ناشی سیروز. (38)باشد  گذرا است ممکن

 ی همه (.21) دهد می رخ موارد درصد 17-0 در ،کیستیک

 کبدی بیماری نظر از سالانه باید کیستیک فیبروز موارد

 های آنزیمو  هپاتواسپلنومگالی نظر از سالانه و شود بررسی

 AST(Aspartateکبدی

aminotransferase)،ALT(Alanine 

Aminotransferease)، GGT(Gamma-

Glutamyl Transferase)، ها آندر  پلاکت میزان 

 .(3۱) شوند بررسی

بیمار  در بررسی موارد گزارش شده در این مطالعه، دو

 ای مطالعه. در نددرصد( سابقه هموپتزی گسترده داشت 17,5)

در یک بازه  ها آنو همکاران انجام شد  Flumeکه توسط 

بیمار سیستیک فیبروزیس را  28858ده ساله در آمریکا، 

 گسترده پیگیری کردند و به این نتایج رسیدند که هموپتیزی

 بیماران از %4,1 کل در در و %80/7 سالانه بروز متوسط با

 بیشتر ریوی، شدید اختلال با مسن بیماران در. است داده رخ

 ومیر مرگپروگنوز و افزایش بدتر شدن  باو  ه بودشد دیده

 .(47) همراه بود در کودکان

خونی هشت  گروه تنهاکه در آن یکی دیگر از نتایج مطالعه 

دارای گروه %( 05)بیمار  3بیمار مشخص بود و از این تعداد 
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یک یافته مهم باشد  تواند میبودند. این یافته  +Aخونی 

پیشنهاد ما این است که در مقیاس بالاتری این گروه  درنتیجه

-Taylorدر مورد این متغیر در مطالعه . خونی بررسی شود

Cousar  پلی مورفیسم و همکاران، به این نتیجه رسیدند که

-یا ژنوتیپ ABO رمزگذاری کننده گروه خونی های ژندر 

بروز یا سن  سیستیک فیبروزیسهای لوئیس با شدت بیماری 

. برای بررسی (41)ارتباط ندارد  P. aeruginosa عفونت

رابطه احتمالی گروه خونی با بیماری سیستیک فیبروزیس 

 .استو دارای جامعه آماری بیشتر  نگر آیندهنیاز به مطالعات 

در مطالعه ما تنها یک بیمار دچار پرولاپس رکتوم شده بود. 

سیستیک  به مبتلا کودکان در نادر صورت بهاین بیماری، 

 مؤثر درمان عدم و سوءتغذیه یبوست، علت به فیبروزیس

 .(42) افتد می اتفاق پانکرانس، های آنزیم

از سوی دیگر یک بیمار ما نیز در بدو تولد با خونریزی 

مغزی و ضایعات هموراژیک متعدد مغزی متولد شد که با 

ژنتیکی برای وی  های آزمایششک به سیستیک فیبروزیس، 

برای او  سیستیک فیبروزیسدرخواست شد و تشخیص 

 ،Khanو  Hamidبر اساس نتایج مطالعه قطعی شد. 

 تظاهرات اولیه بیماری عنوان به دتوان می مغزی خونریزی

 .(43)مطرح باشد  سیستیک فیبروز

 بدنیشاخص توده یکی دیگر از نتایج مطالعه ما، ارتباط بین 

در  استعملکرد ریوی در بیماران سیستیک فیبروزیس  با

 به مبتلا و همکاران، بیماران Snellی ما مطالعه ها یافته تائید

 با ریه پیوند به کننده مراجعه زنان بخصوص) کیستیک فیبروز

BMI ماه 12 طی در( مترمربع در کیلوگرم 18 از کمتر 

 .(44)دارند  قرار مرگ خطر معرض در آینده

 ارزیابی برای حاضر حال در( BMI) بدنی توده شاخص

 مورد کیستیک فیبروز به مبتلا کودکان در ای تغذیه وضعیت

بدنی میانگین و انحراف معیار شاخص توده است.  تأکید

 ± 83/2برای بیماران سیستیک فیبروزیس در مطالعه ما برابر

بود. محاسبه شاخص توده بدنی با توجه به سن  14/13

متفاوت است. این مقدار در بیماران ما بسیار کمتر از حد 

زنان  که کند می توصیه سیستیک فیبروزیس . بنیادبود نرمال

مردان  و BMI=22 حداقل سیستیک فیبروزیس دارای

. باشد BMI=23 سیستیک فیبروزیس دارای حداقل

 در باید شاخص توده بدنی سال، 21 زیر افراد همچنین برای

 .(45)باشد  %57حدود صدک  در رشد نمودار

ورد بروز آن ادر سیستیک فیبروزیس و برآبررسی بیماری ن

یص در جمعیت استان کردستان برای اولین بار بر اساس تشخ

. در صورت استقطعی بیماری، نقطه قوت این مطالعه 

تواند سیمای در سطح ملی می ترجامع مطالعه ،امکان

میزان بروز این بیماری نادر تری از کامل کاپیدمیولوژی

 بررسی حاضر مطالعه های محدودیت از یکی فراهم نماید.

 دارد احتمال و است استان ارجاعی بیمارستان تنها در بیماران

 های بیمارستان به درمان و تشخیص جهت بیماری از مواردی

 بر و باشند کرده مراجعه همجوار های استان سایر یا پایتخت

 در بیماری بروز برآورد که گفت توان می اساس همین

به عنوان یک  .باشد واقعیت از کمتر است ممکن استان

برای این مطالعه باید گفت که تفسیر یافته  دیگر محدودیت

های تحلیلی مطالعه و بررسی رابطه بین متغیرهای مختلف با 

 توجه به تعداد کم مبتلایان عاری از خطا نیست.

 FEV1بین سن با شاخص  ی مطالعه حاضر،ها یافته بر اساس

(P=0.046 ،r=-0.76)  و شاخصFEV1/FVC 

(P<0.001 ،r=-0.98) آماری معناداری وجود  همبستگی

که عملکرد ریوی  گفت توان میدر توجیه این یافته داشت 

مشابه با . شود میبیماران با افزایش سن دچار کاهش 

هم  و همکاران Keremی مطالعه حاضر، مطالعه ها یافته

یک شاخص مهم در  FEV1شاخص که نشان دادند 

لکرد پروگنوز بیماران سیستیک فیبروزیس از نظر عم برآورد

کمتر از  FEV1به این صورت که  شود میریوی محسوب 

لقوه کاندیدی برای پیوند ریه اب صورت به تواند میدرصد  37

را در این افراد افزایش  خطر مرگ در نظر گرفته شود و ری

 حاضرمطالعه  یها یافتهیکی دیگر از  .(43) دهد می

و  میزان شاخص توده بدنیافزایش  همبستگی خطی بین
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تناسب  وزن وکه اهمیت افزایش  بود FEV1میزان افزایش 

BMI  میدر بهبود عملکرد ریوی در این بیماران را نشان-

 دهد.

 

 گیری نتیجه

عنوان اولین مطالعه مرتبط با برآورد بروز و  مطالعه حاضر به

بررسی اپیدمیولوژیک بیماری سیستیک فیبروزیس در استان 

کردستان تا حدودی سیمای اپیدمیولوژیک این بیماری در 

یافته های این  اساس برکند.  استان کردستان را ترسیم می

یک مورد  مطالعه رخداد این بیماری نادر در استان کردستان

 این بیماری به دلیل. شدتولد زنده برآورد  15777در هر 

ناشی  ومیر مرگکیفیت زندگی مبتلایان، عوارض و  در تغییر

که بر سیستم سلامت جامعه  ای هزینهو همچنین از نظر  آن از

شناسایی والدین در معرض  اهمیت زیادی دارد. گذارد می

در افزایش  تواند می کودکان مبتلاخطر و شناسایی زودرس 

امید به زندگی، افزایش طول عمر و همچنین افزایش کیفیت 

مفید واقع تا حدودی  سلامت های هزینهزندگی و کاهش 

 .شود

 تشکر و قدردانی

سپاس و تشکر خود را از  دانند میمحققان بر خود لازم 

پژوهشی دانشکده پزشکی دانشگاه علوم پزشکی  معاونت

و همچنین از مرکز تحقیقات بالینی بیمارستان بعثت  کردستان

این مقاله از . دارنداعلام برای تصویب این مطالعه  سنندج

دکترای پزشکی عمومی مربوط به سرکار خانم  نامه پایان

 IR.MUK.REC.1399.145 اخلاقبا کد  هیرو یزدان پناه

آفاق دژبرد از سرکار خانم همچنین استخراج شده است. 

بیمارستان بعثت سنندج  محترم بهداشت عمومی کارشناس

ها نهایت تشکر و قدردانی آوری دادهجهت کمک در جمع

 شود.می
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