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Abstract 

Objective(s): Spinal muscular atrophy is a rare genetic disease of neuromuscular and it is considered the main cause of death 

of newborns, which affects spinal motor neurons. The variety of degrees of this disease and the lack of a complete and 

integrated information recording system hinder the quality of providing care, early diagnosis and timely treatment. Therefore, 

the disease registry is considered as a supplement to the patient's medical record. The purpose of this research is to provide a 

model of spinal muscular atrophy registry in Iran. 

Methods: First, using a descriptive-comparative method, the characteristics of national registries (Pakistan, Czech Republic, 

Australia, and Canada) and international registries (Translational Research in Europe, Assessment & Treatment of 

Neuromuscular Diseases (TREAT-NMD), Smart Care, and RESTORE) for spinal muscular atrophy were examined and 

compared. Then, the initial model proposed for the spinal muscular atrophy registration system was designed for Iran and was 

validated by experts using the Delphi method in two rounds. The research community included 15 experts with expertise in 

medical informatics, health information management, neurologists and medical genetics. Finally, the cases that obtained more 

than 75% agreement were included in the final model and the cases less than 50% were removed from the model. 

 Results: Out of 79 components have been agreed by experts, 58 components in the first round of Delphi and five components 

in the second round of Delphi achieved a collective agreement of over 75 percent. Therefore, the final model of the spinal 

muscular atrophy registry in Iran included eight dimensions, and 63 components. The registry system characteristics for the 

final model were categorized into the following dimensions: objective, structure (registry type, implementation method and 

participating organizations), data source (primary and secondary), data collection (method, responsible, data collection 

location, and data registration criteria), data quality control (evaluation methods and data quality characteristics), security (data 

access and security methods), data analysis, and reporting and information dissemination (reporting methods, representation, 

and reporting intervals). 

Conclusion: It is expected that the presented model can be effective in improving the outcome management of spinal muscular 

atrophy disease, providing better services, achieving an integrated information system and facilitating research.  
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 انریا یبرا ینخاع یعضلان یآتروف یماریثبت ب ستمیس یالگو
 

 2، سمیه نصیری2، فرحناز صدوقی1حدیثه آزادی چشمه کبودی

 

  ران،یتهران، تهران، ا یدانشگاه علوم پزشک ،یراپزشکیاطلاعات سلامت، دانشکده علوم پ تیریگروه مد .1

  نرایتهران، ا ران،یا یدانشگاه علوم پزشک ،یپزشک یرسان و اطلاع تیریاطلاعات سلامت، دانشکده مد تیریگروه مد .2
 

 12/4/1403 تاریخ دریافت:

 10/4/1404تاریخ پذیرش: 

 [1404شهریور  15 -]نشر الکترونیك پیش از انتشار

 پیش انتشارنشریه پایش: 
 

 چکیده

شود که بر  ومیر نوزادان محسوب می و علل عمده مرگعضلانی بوده  -یك بیماری نادر ژنتیکی از نوع عصبیبیماری آتروفی عضلانی نخاعی مقدمه: 

گذارد. تنوع درجات این بیماری و  نبود سیستم ثبت اطلاعات کامل و یکپارچه مانع از کیفیت در ارائه مراقبت، تشخیص  های حرکتی نخاعی تأثیر می نورون

ش ارائه الگوی شوند. هدف از این پژوهعنوان مکمل پرونده پزشکی بیمار تلقی می ثبت بیماری به  شود. بنابراین، سیستم موقع می زودهنگام و درمان به

 سیستم ثبت بیماری آتروفی عضلانی نخاعی در ایران بود.

های سیستم ثبت ملی )پاکستان، جمهوری چك، استرالیا و ویژگیمقایسه ای، -توصیفی با روش پژوهش حاضر از نوع کاربردی بود. ابتدا: مواد و روش کار

مراقبت هوشمند و ری استور(  ،)ترت ان ام دی( ی اروپاعضلان یو درمان اختلالات عصب یابیزار کاربردی در قاتیتحقالمللی ) های ثبت بین کانادا( و سیستم

و با روش برای بیماری آتروفی عضلانی نخاعی بررسی و مقایسه شد. سپس، الگوی اولیه پیشنهادی سیستم ثبت آتروفی عضلانی نخاعی برای ایران طراحی 

نفر از خبرگان با تخصص انفورماتیك پزشکی، مدیریت اطلاعات سلامت،  15جامعه پژوهش شامل  .شد اعتبارسنجی دلفی در دو دور توسط خبرگان

درصد توافق را کسب  75صورت غیر تصادفی هدفمند انجام شد. درنهایت، مواردی که بالای  گیری به متخصص مغز و اعصاب و ژنتیك پزشکی بود که نمونه

 درصد از الگو حذف شد. 50از نمودند در الگوی نهایی لحاظ و موارد کمتر 

درصد را کسب  75مؤلفه در دور اول دلفی و پنج مؤلفه در دور دوم دلفی توافق جمعی بیشتر از  58مؤلفه که به نظرخواهی خبرگان رسید؛  79از ها:  یافته

در SMA های مربوط به الگوی سیستم ثبت  ژگیمؤلفه بود. وی 63شامل هشت بعُد و در ایران  SMAکردند. بنابراین، الگوی نهایی سیستم ثبت بیماری 

 (، منبع داده )اولیه و ثانویه(، گردآوری داده )روش، مسئول،کننده مشارکتی ها سازماننوع سیستم ثبت، روش اجرای سیستم ثبت و ابعاد هدف، ساختار )

امنیت داده(،  های روش و ای کیفیت داده(، امنیت )نحوه دسترسیه های ارزیابی و ویژگی روشمکان گردآوری داده و معیار ثبت داده(، کنترل کیفیت داده )

 بندی شدند. ی( طبقهدهنحوه گزارش دهی، بازنمایی و فواصل زمانی گزارش ) انتشار اطلاعاتدهی و  تحلیل داده و گزارش

نخاعی، ارائه خدمات بهتر، دستیابی به سیستم اطلاعات  شده بتواند در بهبود مدیریت پیامد بیماری آتروفی عضلانی الگوی ارائه رودانتظار می گیری: نتیجه

 واقع شود.مؤثر  یکپارچه و تسهیل در تحقیقات

 سیستم ثبت، بیماری آتروفی عضلانی نخاعی، سیستم اطلاعات :کلیدواژه ها

 

 IR.IUMS.REC.1398.921: کد اخلاق

 

 

 
 گروه مدیریت اطلاعات سلامتیریت و اطلاع رسانی پزشکی، دانشکده مدتهران، دانشگاه علوم پزشکی ایران،  :پاسخگو نویسنده 

E-mail: nasiri.so@iums.ac.ir   
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  همکارانو  کبودی هحدیثه آزادی چشم                                                                                                     ...      الگوی سیستم ثبت بیماری آتروفی

 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

 مقدمه

هـای نـادر مبـتلا     میلیون نفر به بیماری 350در سطح جهان، حدود 

ها و  گزافی را برای بیماران، خانواده های هستند که این مسئله هزینه

ــاع .[1]نمایـــد.  جامعـــه تحمیـــل مـــی  یآتروفـــی عضـــلانی نخـ

(Spinal muscular atrophy-SMA)      یـك بیمـاری نـادر ژنتیکـی از

عضلانی بوده و اغلب در نوزادان و کودکان شـایع اسـت.   -نوع عصبی

تظاهرات بالینی این بیماری بسته به انـواع آن متغیـر بـوده کـه بـر      

زیمال ساق پا، بازو و تنه تأثیر گذاشته است و منجر بـه  عضلات پروگ

حرکتـی  -های عصـبی  تخریب، تحلیل عضلات و سرانجام مرگ سلول

این بیماری بر اساس سن شروع و حداکثر عملکـرد   .[2-4]شود می

)نــوع یــك، دو و ســه( ســه شــکل بــالینی یــا فنوتیــ   حرکتــی بــه

)دارای  SMAشـود، برخـی از منـابع نـوع چهـارم       بندی مـی  تقسیم

در ایـن بیمـاری   و نوع صفر در بزرگسالان  را حداقل شدت بیماری(

نارسایی و عفونـت تنفسـی    اند. نیز در نظر گرفته چند هفته اول تولد

ترین علـت مـرگ    یعبوده که شا SMAازجمله عوارض ریوی بیماری 

 SMA بیمـاری  اصلی عاملژنتیك شود.  در این بیماری محسوب می

جز تاریخچه خانوادگی، عامل نـژاد را بـه    است و در برخی از منابع به

طوریبه .اند عنوان یکی از عوامل مؤثر در بروز این بیماری ذکر کرده

ــروز بیمــاری  شــده کــه کــه در برخــی مطالعــات اشــاره در  SMAب

جهـش   حذف یاعلت این بیماری  .[5-8]ستان بیشتر است سفیدپو

 ( استSurvival Motor Neuron-SMNژن در بقای نورون حرکتی )

 شود اعصاب حرکتی می نیعدم عملکرد پروتئ ایمنجر به کاهش  که

در صـد   10حدود  SMAطورکلی برآورد میزان بروز بیماری  به .[9]

است. در اغلـب مـوارد   گزارش شده هزار )یك در ده هزار( تولد زنده 

 .[10, 11]اسـت شیوع آن نیز حدوداً یك تا دو در هر صد هزار نفـر  

کشـور اروپـایی بـه     18میزان شیوع نوزادان مبتلابه این بیماری در 

مطالعـات   .[12]شده اسـت   در هر صد هزار نفر گزارش 9/11میزان 

در  SMAهای بیماری  شده در ایران نشان داد که فراوانی حامل انجام

هـا بـه    و بالا بودن فراوانی حامل ایران بالاتر از جمعیت اروپایی است

 هـای نسـبت ازدواج  ران،ی ـدر ا .[13]علت رواج ازدواج فامیلی اسـت 

 85تـا   30 نیب ـ یو مذهب یمختلف قوم یهاتیجمع نیدر ب فامیلی

ــد تخمـ ـ ــ نیدرص ــودیزده م ــ .[14] ش ــ وعیش ــاازدواج یکل  یه

 و 7/50یی بـه ترتیـب برابـر    و روسـتا  یدر مناطق شهر یشاوندیخو

ازدواج ینـر  بـالا   جـه، ینت رد .[15] است شده گزارشدرصد  2/86

 یک ـیاخـتلالات ژنت  وعیش ـ شیمنجـر بـه افـزا    رانیدر ا فامیلی یها

 .[16, 17].شده است SMAمختلف از جمله 

و ناشناخته بودن شروع علائم و طول  SMAتنوع در شدت بیماری 

هایی در فرایند تشخیص و ارائه دوره این بیماری منجر به پیچیدگی

رو، فقـدان اطلاعـات    شـود. ازایـن   درمان به این گروه از بیماران مـی 

تأثیرات منفی مانند تأخیر تواند می SMAیکپارچه در زمینه بیماری 

هـای غیرمعمـول و محـدودیت     در تشخیص زودهنگام، ارائه مراقبـت 

نداشـتن  موقع را به دنبال داشـته باشـد.    در ارائه درمان به  دسترسی

های نادر، تأمین حمایت ناکافی از لحاظ  دانش لازم در زمینه بیماری

دن های مختلف بیماری، کوچك بـو  مالی، شکاف در شناخت وضعیت

هـای   جامعه و پراکندگی بیماران ازجمله موانعی هستند که فعالیـت 

را با مشکل   مراقبت بهداشتی و پژوهشی راجع به درمان این بیماری

روبرو کرده است. برای کاهش و رفع این موانع، وجود سیستم ثبـت  

تواند نقش ارزشمندی را در ایمنی و یا اثربخشی مداخلـه   میبیماری 

موقع اطلاعـات، تسـریع    این امر از طریق دستیابی بهداشته باشد که 

هـای   در فرایندهای مراقبت بهداشتی و بیمار محـور بـودن سیسـتم   

 .[18, 19] شود حاصل میمراقبت سلامت 

عنوان مکمـل پرونـده پزشـکی بیمـار      به SMAثبت بیماری   سیستم

هـای   داده  دهـی و مـدیریت   آوری، سـازمان  شود که به جمعتلقی می

های بالینی و غیر بـالینی( و ارزیـابی پیامـدهای     یکسان )اعم از داده

 یوجـود سیسـتم ثبت ـ   پردازنـد.  مشخص در یك جمعیت خاص مـی 

اطلاعـات معتبـر و    توانـد  مـی کارآمد و مؤثر امری ضروری است کـه  

 بـرای  دهندگان مراقبت سلامت و مـدیران  ارائهاختیار باکیفیت را در 

ریزی مبتنی بر شـواهد قـرار دهـد. همچنـین،      گیری و برنامه تصمیم

هـای پژوهشـی بـین     باعث تسهیل و همکـاری  تواند سیستم ثبت می

ها، صـنعت   های آن تی، بیماران و خانوادههای جمعی پزشکان، سازمان

  .[2, 19, 20] و محققان شود

هایی از سوی مرکز توسـعه همـاهنگی و    تلاش 1393از ابتدای سال 

« هـا و پیامـدهای سـلامت    برنامه ملی ثبت بیماری»ارزیابی در قالب 

ثبـت   سیسـتم  هـای  اندازی برنامه راهدر این راستا،  .گرفته است انجام

هـای علـوم پزشـکی در     های ارزیابی دانشگاه بیماری در زمره شاخص

زیر نظر معاونت تحقیقات  هاسیستم اینکه  دارد سرتاسر کشور قرار

 .و فناوری وزارت بهداشت، درمان و آموزش پزشکی ایجادشده اسـت 

منبع مناسب اطلاعاتی برای تشـخیص و   ؛های ثبترو، سیستم از این

انجـام مطالعـات پژوهشـی آتـی از قبیـل       همچنین درمان بیماران و

 .[21-23]شـوند   می مطالعات کوهورت و کارآزمایی بالینی محسوب

توان به سیسـتم ثبـت سـرطان مبتنـی بـر       ها می از میان این برنامه

هـای ترومـا، ضـایعه نخـاعی،      جمعیت، سیستم ثبـت ملـی بیمـاری   
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قلبـی و عروقـی و   هـای   های سلیاک، کلیه، ناباروری، بیماری بیماری

ه به افزایش تعـداد بیمـاران   با توج .[24-26]پیوند اعضا اشاره کرد 

به ومیر بالای آن در اوایل دوران زندگی نوزاد،  و مرگ SMAمبتلابه 

که بتواند  وجود ندارددر ایران  SMAملی  سیستم ثبترسد نظر می

آوری، صـورت یکپارچـه جمـع    های مربوط به این بیمـاران را بـه   داده

ف طراحـی  نماید. لذا، این پژوهش بـا هـد  و تحلیل ذخیره، مدیریت 

دهی شده است. انتظار  برای ایران سازمان SMAالگوی سیستم ثبت 

رود ضرورت و طراحی این سیستم بتواند گام مهمی را در جهـت   می

گیری، بهبود مـدیریت   گذاری، تصمیم ریزی راهبردی، سیاست برنامه

 .اطلاعات و افزایش کیفیت مراقبت فراهم نماید

 كار  مواد و روش

مقایسـه ای و  -توصیفی  به روش که بود کاربردی عنو از پژوهش این

-با روش توصـیفی  مرحله اول پژوهششد.  انجام در دو مرحله دلفی

ی نخـاع  یعضلان یآتروف بیماری ثبتهای سیستم ویژگیای،  مقایسه

 . واحــدهای مــورد مقایســه در ایــن مرحلــهشــد ســهیمقا و یبررســ

  ،[30-32] کانـادا  ،[29-27] ایاسـترال  ری ـ)نظ یثبت مل یهاستمیس

ثبـت   یهاستمیسو  [36, 37] پاکستان و [33-35]چك  یجمهور

ــ ــ نیبـ ــمند   ،TREAT-NMD [44-38]) یالمللـ ــت هوشـ مراقبـ

SMArtCARE) )[47-45] ــتور یر و -51]( RESTORE) اســـ

ــد ([48 ــت انتخــاب  . ازبودن ــه عل ــی و  هــای سیســتمجمل ثبــت مل

قـدمت و جـامع بـودن     بـه  تـوان  مـی در پـژوهش حاضـر    المللی بین

پژوهشـی و   هـای  فعالیـت فعال،  های کمیتهثبت، وجود  های سیستم

 .اشـاره کـرد   SMAر گزارش در زمینه سیستم ثبـت بیمـاری   انتشا

داده  اسـتخراج  جـداول  پژوهش، اول مرحله در داده گردآوری ابزار

 SMAثبـت   هـای  سیسـتم مـرتبط بـا    مستندات مرحله این بود. در

 هـا دادهبررسـی و   معتبر( های سایت وبو  ها گزارشمقالات،  )شامل

وجـوه   شـد. در نهایـت  در قالب جداول تطبیقـی مقایسـه و تحلیـل    

الگـوی پیشـنهادی   و  اشتراک و افتراق هر یك از موارد مشخص شد

در  هایی مؤلفه طراحی شد. بدین ترتیب SMAسیستم ثبت بیماری 

الگوی پیشنهادی در نظر گرفته شـدند کـه در دو سیسـتم ثبـت یـا      

 بیشتر وجود داشت. 

 ای مهپرسشـنا اعتبارسنجی الگوی پیشـنهادی،   منظور بهمرحله دوم، 

خبرگـان   نظرخـواهی طراحی شد که بـا روش دلفـی در دو دور بـه    

 مراحـل قبـل( از   های یافتهرسید. پرسشنامه دور اول دلفی )براساس 

کـه عبارتنـد از:    شـد  طراحـی  بسته  سؤالاتنُه بخش اصلی در قالب 

دوم ، بخـش  خبرگـان  یمشخصات فـرد  یبخش اول پرسشنامه حاو

 اهــداف سیســتم ثبــتعــد از بُ SMA سیســتم ثبــت هــای ویژگــی

نـوع  شـامل   ثبت ستمیمربوط به ساختار س(، بخش سوم مؤلفه 10)

( مؤلفه)هشت کننده  مشارکتی ها سازمان(، مؤلفهسیستم ثبت )سه 

مربـوط بـه   (، بخـش چهـارم   مؤلفـه  و روش اجرای سیستم ثبت )دو

مربـوط بـه   (، بخـش پـنجم   مؤلفـه )هفـت  اولیه و ثانویـه   منابع داده

(، مسـئول  مؤلفـه گـردآوری داده )هفـت   روش امل ش داده یگردآور

( و مؤلفـه (، مکـان گـردآوری داده )دو   مؤلفـه گردآوری داده )چهـار  

 تی ـفیمربوط بـه کنتـرل ک  (، بخش ششم مؤلفهمعیار ثبت داده )دو 

 ی کیفیـت داده ها ( و ویژگیمؤلفههای ارزیابی )سه  روششامل داده 

 تی ـامنرسـی و  هـای دست  شیوهمربوط به (، بخش هفتم مؤلفه)شش 

 شـش هـای امنیـت داده )   روش ( ومؤلفـه نحوه دسترسی )سه شامل 

ثبـت   سـتم یهای س داده لیمربوط به روش تحل(، بخش هشتم مؤلفه

 و انتشـار اطلاعـات   یمربوط بـه گـزارش ده ـ  (، بخش نهم مؤلفه)دو 

( و مؤلفـه (، روش بازنمایی )سه مؤلفهگزارش دهی )پنج نحوه شامل 

پاسخ سؤالات با استفاده از (. مؤلفهچهار ) یدهفواصل زمانی گزارش 

 مخـالف، ، نظـر  یموافق، موافق، ب کاملاًلیکرت )ای  پنج گزینهمقیاس 

خبرگـان آزادانـه نظـرات و     . بـرای اینکـه  شـد  تنظیم( مخالف کاملاً

سؤال  كیاز در پایان برای هر بخش  کنند انیخود را ب یشنهادهایپ

ها با استفاده  توایی پرسشنامهروایی صوری و مح. شد استفاده نیز باز

ی مغز و اعصاب، ژنتیك ها رشتهدر  متخصصاناز نظرات شش نفر از 

سـنجیده  پزشکی، مدیریت اطلاعات سلامت )از هر تخصص دو نفر( 

غیـر تصـادفی هدفمنـد     صـورت  بـه یـری  گ نمونـه در این مرحله  شد.

 مبتنی بر معیار انجام شد. معیار انتخاب خبرگان برای اعتبارسـنجی 

بـالینی در   حداقل دو سـال سـابقه کـار    -1الگوی پیشنهادی شامل: 

دو سـال   -SMA، 2بیمـاری   در حـوزه مراکز درمانی یـا تحقیقـاتی   

دارا بـودن  -3 ی ثبـت بیمـاری و  هـا  سـتم یساز  یکی درکاری  تجربه

ــود.    ــری ب ــا دکت ــر از 15مــدرک تحصــیلی کارشناســی ارشــد ی  نف

رشته  )پنج نفر(، لامتاطلاعات س تیریمد های رشته در  متخصصان

ی )پنج نفر(، مغـز و اعصـاب )سـه نفـر( و ژنتیـك      پزشک كیانفورمات

به عنوان نمونه پژوهش در هـر دور دلفـی انتخـاب     پزشکی )دو نفر(

 بـرای  پسـت الکترونیـك   ای ـ یحضـور  صـورت  بـه هـا   پرسشنامه شد.

یادآور  پیام دو هفته، یطندادن خبرگان ارسال شد. در صورت پاسخ 

فرســتاده شــد. در نهایــت، بــا مراجعــه پســت الکترونیــك از طریــق 

هـای   بـه محـل کـار خبرگـان نسـبت بـه اخـذ پرسشـنامه        حضوری 

در دور اول  هـا  پرسشـنامه  آوری جمـع  از پس  شده اقدام شد. تکمیل

و بـا   فراوانـی(  درصـد  و تعـداد توصـیفی )  آمار با روش ها داده دلفی،
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  همکارانو  کبودی هحدیثه آزادی چشم                                                                                                     ...      الگوی سیستم ثبت بیماری آتروفی

 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

موافق  کاملاً) امتیازات شد. مجموع افزار اکسل تحلیل نرم استفاده از

 مؤلفــهگیــری دربــاره رد یــا پــذیرش هــر  تصــمیم و موافــق( بــرای

 50جمعـی خبرگـان کمتـر از    صورت بود؛ مواردی کـه توافـق    بدین

اولیه حذف شد، مـواردی کـه توافـق    پیشنهادی درصد بود از الگوی 

نهـایی  الگوی درصد خبرگان را کسب نمودند در  75جمعی بیش از 

درصـد در دور   75تـا   50اردی با توافق جمعـی بـین   منظور شد. مو

مـواردی کـه    بنـابراین،  دوم دلفی به نظرخواهی مجدد گذاشته شـد. 

بـه همـراه مـوارد    حدنصاب لازم را در دور اول دلفی نیـاورده بودنـد   

( و نتـایج دور اول  مؤلفـه جدید پیشنهادشده از سـوی خبرگـان )دو   

پرسشـنامه دور دوم   .دلفی برای همان گروه از خبرگان ارسـال شـد  

 سـاختار (، مؤلفـه یـك  در پنج بُعد اهـداف ) گویه دلفی شامل هشت 

(، مؤلفـه امنیـت داده )دو   (،مؤلفـه  یـك (، منـابع داده ) مؤلفـه  چهار)

روش تحلیـل  بـود.  (  مؤلفـه )یـك   و انتشـار اطلاعـات  ی گزارش ده

 در دور دوم دلفی مشابه دور اول بود. ها داده

 افته های

 خبره در ایـن پـژوهش شـرکت کردنـد کـه مشخصـات        نفر از افراد 15
 

حاصـل  هـای   شده است. یافته ها در جدول یك ارائهجمعیت شناختی آن

در دور  SMAاعتبارسنجی الگوی پیشنهادی سیستم ثبـت بیمـاری    از

طـورکلی از   شده اسـت. بـه   اول و دوم دلفی به تفکیك در جدول دو ارائه

مؤلفه در دور اول دلفـی   58د؛ مؤلفه که به نظرخواهی خبرگان رسی 79

درصـد را   75و پنج مؤلفـه در دور دوم دلفـی توافـق جمعـی بیشـتر از      

الگوی نهایی سیسـتم ثبـت    مربوط به های کسب کردند. بنابراین، ویژگی

بندی شد که عبارتنـد   مؤلفه دسته 63شامل هشت بعُد و  SMAبیماری 

نوع سیسـتم ثبـت،   تار )مؤلفه در بعُد ساخ 11از: نهُ مؤلفه در بعُد هدف، 

(، شـش مؤلفـه   کننـده  مشارکتی ها سازمانروش اجرای سیستم ثبت و 

مؤلفـه در بعُـد گـردآوری داده     10در بعُد منبـع داده )اولیـه و ثانویـه(،    

مکان گردآوری داده و معیار ثبـت داده(، هشـت مؤلفـه     )روش، مسئول،

کیفیـت   هـای  هـای ارزیـابی و ویژگـی    روشدر بعُد کنترل کیفیت داده )

 و نحـوه دسترسـی  هفت مؤلفه در بعُد شیوه دسترسی و امنیـت ) داده(، 

مؤلفـه در   11امنیت داده(، یك مؤلفه در بعُـد تحلیـل داده و    های روش

گـزارش دهـی، بازنمـایی و    )نحـوه   انتشـار اطلاعـات  دهی و  بعُد گزارش

 ی(.  دهفواصل زمانی گزارش 

 

 

 دور اول و دوم دلفیدر  خبرگان جمعیت شناختیمشخصات : 1جدول 

 درصد تعداد مشخصات فردی

 جنسیت

 3/53 8 زن

 7/46 7 مرد

 محل خدمت

 20 3 بیمارستان

 80 12 دانشگاه

 تخصص

 3/33 5 اطلاعات سلامت تیریمد

 3/33 5 یپزشک كیانفورمات

 20 3 مغز و اعصاب

 3/13 2 ژنتیك پزشکی

 1/47 سال() یسنمیانگین 

 5/16 میانگین سابقه خدمت
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  پژوهشكده علوم بهداشتي جهاددانشگاهي نشريه   

 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

 

 دور اول و دوم دلفی() SMAاعتبارسنجی الگوی پیشنهادی سیستم ثبت بیماری : نتایج  2جدول 

 

 

 

 بُعد

 

 مؤلفه

 

 های نظرخواهی شده   تعداد مؤلفه

 نتایج دلفی

75 %<  

 )توافق جمعی(

50 %> 

 )حذف(

 دور دوم دور اول دور دوم دور اول

 1 - - 9 10 اهداف اصلی سیستم ثبت هدف

 1 9 10 جمع کل

 - 1 1 1 3 نوع سیستم ثبت  ساختار

 - 1 - 1 2 روش اجرا 

 1 1 2 6 10 کننده   های مشارکتسازمان

 4 11 15 جمع کل 

 - - 1 4 5 اولیه منابع داده

 - 1 - 1 2 ثانویه

 1 6 7 جمع کل

 - 3 - 4 7 روش  گردآوری داده

 - - - 4 4 مسئول

 - 1 - 1 2 داده گردآوری مکان

 - 1 - 1 2 ثبت داده معیار

 5 10 15 جمع کل

 - 1 - 2 3 روش ارزیابی  کنترل کیفیت داده

 - - - 6 6 ی کیفیت دادهها یژگیو

 1 8 9 جمع کل

 1 1 - 1 3 نحوه دسترسی  شیوه دسترسی و امنیت 

 - - 1 5 6 های امنیت داده روش

 2 7 9 جمع کل

 - 1 - 1 2 حلیل دادهنوع ت تحلیل داده

 1 1 2 جمع کل

 - - - 5 5 ینحوه گزارش ده و انتشار اطلاعاتی گزارش ده

 - - - 3 3 بازنمایی

 1 - - 3 4 فواصل زمانی

 1 11 12 جمع کل
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  همکارانو  کبودی هحدیثه آزادی چشم                                                                                                     ...      الگوی سیستم ثبت بیماری آتروفی

 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

 
 ایران در ثبت آتروفی عضلانی نخاعی سیستم الگوی پیشنهادی در اهداف: 1شکل 

 

 

ی عضلانی نخاعی از بُعد ساختار : الگوی سیستم ثبت آتروف2شکل   
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  پژوهشكده علوم بهداشتي جهاددانشگاهي نشريه   

 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

 

 

 الگوی سیستم ثبت آتروفی عضلانی نخاعی از بُعد منابع داده :3شکل 

 

 : الگوی سیستم ثبت بیماری آتروفی عضلانی نخاعی از بُعد گردآوری داده 4شکل 
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 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

 

 : الگوی سیستم ثبت آتروفی عضلانی نخاعی  از بُعد کیفیت داده5شکل  

 

 های دسترسی و امنیت داده  ثبت آتروفی عضلانی نخاعی از بُعد شیوه: الگوی سیستم 6شکل 
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  پژوهشكده علوم بهداشتي جهاددانشگاهي نشريه   

 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

 

 

 : الگوی سیستم ثبت آتروفی عضلانی نخاعی از بُعد نحوه گزارش دهی و انتشار اطلاعات 7شکل 

 

 بحث و نتیجه گیری

در  SMAپژوهش حاضر با هدف ارائه الگوی سیستم ثبـت بیمـاری   

صل از اعتبارسـنجی خبرگـان،   های حا . براساس یافتهایران انجام شد

 .هدف به تائید خبرگان رسـید نُه شده،  هدف نظرسنجی 10از میان 

 SMAسیستم ثبـت بیمـاری    الگوی پیشنهادی درترین اهداف مهم

در این راستا  شده است. ارائه رسیده در شکل یك تائید خبرگان که به

هـای   نشان داد که اهـداف سیسـتم   [43]دن و همکاران پژوهش بلا

هـای اپیـدمیولوژی،    آوری داده عبارتند از: جمـع  SMAثبت بیماری 

فنوتیـ ، ارزیـابی نتـایج درمـانی و      -ایجاد همبستگی بـین ژنوتیـ   

هـای پـژوهش    مطـابق یافتـه  تعریف استانداردهای مراقبت از بیمـار.  

های بالینی جـزو هـدف    های کارآزمایی پژوهش، در شکل یكحاضر 

توانـد در شناسـایی    اسـت کـه مـی    SMAهـای ثبـت    اصلی سیستم

های مربوط به سـوابق بیمـاری و پیگیـری     آوری داده بیماران و جمع

 آرتسماهای پژوهش  با یافته این نتایج که پس از درمان کمك نماید

هـای پـژوهش    . همچنـین، در یافتـه  همخوانی دارد [52]و همکاران 

هـای   ذکرشده است که سیستم ثبت بیماری [53]و همکاران  شنوی

عنوان منبع مهمی در تسهیل تحقیقـات و انتشـار    عضلانی به-عصبی

موجـب   وهـای نـادر محسـوب شـده      استانداردهای مراقبت بیمـاری 

هـای جدیـد، بهبـود مـدیریت اطلاعـات و       پیشرفت و توسعه درمـان 

و همکـاران   ش پکمـن شود. در پـژوه  گیری بالینی می فرایند تصمیم

هـدف از سیسـتم ثبـت ایجـاد شـبکه      شده است کـه   نیز بیان [45]

 اشـتراک گذاشـتن  عضلانی برای به -تحقیقاتی در بین مراکز عصبی 

هـای   و همکـاری در پـروژه   SMAتجربه بیمـاران مبتلابـه بیمـاری    

تسـهیل در برقـراری   اسـت کـه    یدر حـال این تحقیقاتی بوده است. 
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  همکارانو  کبودی هحدیثه آزادی چشم                                                                                                     ...      الگوی سیستم ثبت بیماری آتروفی

 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

ها  های آن و خانواده SMAارتباط پزشکان و امکان مشاوره با بیماران 

یکی از اهدافی بود که تنهـا در سیسـتم ثبـت پاکسـتان نیـز بـه آن       

اهـداف   ی مربـوط بـه  اعتبارسـنج  جیتـا ن .[36] شـده اسـت   پرداخته

مراکـز   انی ـم سـه یمقا"نشـان داد کـه    SMA یماریثبت ب ستمیس

از درصـد   50بـا موافقـت کمتـر از     "بـه بیمـاران   دهنده خدمت ارائه

این در حالی اسـت کـه هـدف مـذکور      .شدحذف  ی پیشنهادیالگو

 . [33, 34] سیستم ثبت جمهوری چك توجه شده استتنها در 

تایج حاصل از اعتبارسنجی مربوط بـه بعُـد سـاختار سیسـتم ثبـت      ن

 جمعیت محورسیستم ثبت  دو نشان داد که شکلدر  SMAبیماری 

محور )دور دوم دلفـی( بـه توافـق جمعـی     )دور اول دلفی( و پژوهش

خبرگان رسـید و وارد الگـوی نهـایی شـد. براسـاس توافـق جمعـی        

ستم ثبت بایـد در مرحلـه   ابتدا سی معتقد بودند که اکثریت خبرگان

شود و پس از اینکه نواقص و مشکلات آن برطـرف   آزمایشی ارزیابی 

ایـن   .صورت رسمی و فعـال اجـرا شـود    به تواند می این سیستم ؛شد

نیاز در توسعه سیستم ثبـت محسـوب    عنوان پیش مرحله، معمولاً به

 .[2]گیـرد  شود که بعد از فرایند انتخـاب عناصـر داده انجـام مـی     می

بـه نظـر خبرگـان مراکـز      دو، بنـا  شـکل حاصـل از   های یافتهمطابق 

 ،یپزشـک  علـوم  یهـا  دانشـگاه  ،یعضـلان -یعصب اختلالات قاتیتحق

 ـا نـادر  یهـا  یماریب ادیبن ك،یژنت مراکز  یمـار یب یهـا  انجمـن  ران،ی

 یهـا  سـازمان  عنـوان  بـه  یتوانبخش ـ مراکز و ینخاع یعضلان یآتروف

 75سب توافق جمعی بیشـتر از  با ک ثبت ستمیس در کننده مشارکت

قـرار گرفتنـد.    SMAدرصد در الگوی نهایی سیسـتم ثبـت بیمـاری    

و  "وزارت بهداشـت، درمـان و آمـوزش پزشـکی    "خبرگان دو مرکـز  

 در کننـده  مشـارکت  یهـا  سـازمان  بـه عنـوان  را  "احـوال  اداره ثبت"

اما در فرایند توافق جمعی، اداره  دادند؛پیشنهاد  SMA ثبت ستمیس

حوال موفق به کسب حدنصاب لازم نشد و از الگو کنار گذاشـته  ا ثبت

هــای پــژوهش حاضــر مراکــز بیمــار محــور  و  براســاس یافتــهشــد. 

از درصـد خبرگـان    50بـا موافقـت کمتـر از    داروسـازی   های شرکت

الگوی نهایی حذف شد. ایـن در حـالی اسـت کـه در سیسـتم ثبـت       

TREAT-NMD کننده  مشارکت عنوان نهادهای مراکز بیمار محور به

در ایــن میــان  فعالیـت داشــتند.  SMAدر سیسـتم ثبــت بیمــاری  

ترین حامیـان مـالی    های داروسازی بایوژن و اَوکِسیس از مهم شرکت

هـای ثبـت    ودند که تقریبـاً تمـام سیسـتم   ب SMAهای ثبت  سیستم

شده در این پژوهش با حمایت این شرکت اعتبار مـالی شـده    بررسی

گونه تأثیری بر  منابع مالی هیچوری است که است. ذکر این نکته ضر

هـا نداشـته اسـت. مسـئولیت      های ثبت و تفسیر آن طراحی سیستم

ها و انتشار نتـایج پـژوهش در ایـن     حاکمیت، حفاظت و تحلیل داده

 [30, 32, 45, 48]سیستم ثبت به عهده شـبکه دانشـگاهی اسـت.    

همچنین، سیستم ثبت منبع مناسبی برای انجـام تحقیقـات بـالینی    

ارزیـابی پیامـد مراقبـت     ت کوهـورت و کارآزمـایی بـالینی(،   )مطالعا

 اقتصـادی و مـدیریتی، توسـعه   هـای  شناسـی، تحلیـل  بیماری، علت

 ها اسـت بیماری ثبت المللی بین های برنامه با همکاری و ارتباطات

پژوهش حاضر نشان داد که مؤسسات دانشـگاهی از  های  یافته .[21]

بودند کـه   SMAکننده سیستم ثبت  های مشارکت ترین سازمان مهم

دارنـد و   هـای ثبـت را بـه عهـده     تقریباً مدیریت نیمی از این سیستم

شـده   های علوم پزشـکی واقـع   ها نیز در دانشگاه معمولاً دفتر ثبت آن

صـورت   ، بـه SMAهـای بیمـاری    انجمـن  .[32, 33, 35, 45] است

بـا حمایـت از    توانـد  مـی نهاد و داوطلبانه بوده کـه   غیرانتفاعی، مردم

و مـالی بـه خـانواده بیمـاران و ارائـه       یهای بالینی، آموزش ـ پژوهش

در مشاوره در کاهش بروز این بیماری کمك نماینـد. در ایـن راسـتا    

کیـور اس ام ِا  ده که انجمـن  ذکر ش [54] مطالعه شروت و همکاران

(Cure SMA یکی از انجمـن )       هـای فعـال و کلیـدی اسـت کـه در

های ثبت بیماری آتروفـی عضـلانی نخـاعی همکـاری      سیستم زمینه

شـده اسـت و بـا     تقریباً در سراسر جهان شـناخته  Cure SMA دارد.

ا، المللی در ارتباط اسـت. لـذ   های ثبت ملی و بین بسیاری از سیستم

 همخوانی دارد. های پژوهش حاضر با مطالعه شروت و همکاران یافته

هـا و پیامـدهای سـلامت،     مطابق با راهنمای سیسـتم ثبـت بیمـاری   

منابع داده برحسب اهداف سیستم ثبت بر دو نوع منابع داده اولیه و 

شوند. در فرایند ثبت، منابع اولیـه )داده هـای    بندی می ثانویه تقسیم

ر مسـتقیم بـرای تحقـق اهـداف اصـلی سیسـتم ثبـت        طـو  بیمار( به

هــای خــام و  شــوند کــه معمــولاً مشــتمل بــر فــرم آوری مــی جمــع

های اولیه است؛ اما منابع ثانویه شامل اطلاعات حیاتی ماننـد   گزارش

های ثبت است که برای  های سایر سیستم ومیر و یا داده تولد یا مرگ

هـای ثبـت از انـواع     شـوند. در سیسـتم   می  آوری اهداف دیگری جمع

ــابع داده اعــم از گــزارش بیمــار، پزشــك، نمودارهــای پزشــکی،   من

هـا اسـتفاده    های داده سـازمان  های الکترونیك سلامت، پایگاه پرونده

نتایج حاصل از اعتبارسـنجی  براساس شکل سه،  .[56,55,2]شود می

دهـد کـه   نشـان مـی   از بُعد منـابع داده  SMAالگوی سیستم ثبت 

های  منابع داده اولیه نظیر بیمارستان، مراکز ژنتیك، بیمار و درمانگاه

و منبع داده ثانویه نظیر گواهی فوت با کسب توافـق  عصبی عضلانی 

درصد در الگوی نهایی قـرار گرفتنـد. همچنـین،     75جمعی بیش از 

مطب متخصص مغز و اعصاب به عنوان منبع داده اولیـه در دور دوم  
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  پژوهشكده علوم بهداشتي جهاددانشگاهي نشريه   

 1404 شهریورـ  مرداد، چهارمشماره  ،و چهارم ستیسال ب

 

 گلیکـیچ های  افتهی درصد تائید شد. 80دلفی با کسب توافق جمعی 

 هـا نشـان داد کـه    در خصوص سیستم ثبت بیمـاری  [2]همکاران  و

 از یکـی  عنـوان  به همواره بودن کامل صورت در بیمار پزشکی پرونده

های پـژوهش مـارتین و    یافتهآیند.  به شمار می داده منابع ترین غنی

هـای   نشان داد که منابع داده سیستم ثبـت بیمـاری   [57]همکاران 

های مغز و  ها، درمانگاه عضلانی در انگلستان شامل بیمارستان-عصبی

اعصــاب در بخــش خصوصــی و دولتــی، موسســه خیریــه و انجمــن  

در پژوهش آلوارز و همکاران حرکتی بوده است. -های عصبی بیماری

های بهداشـتی و درمـانی، مراکـز     مراکز مراقبتآمده است که  [58]

بیمار محور، بیمـاران باسـابقه اخـتلالات حرکتـی، انجمـن بیمـاران       

SMA       و مراکز فیزیـوتراپی و توانبخشـی در سراسـر کشـور شـیلی

هـای پـژوهش رودریگـوس و     یافتهه معرفی شدند. عنوان منابع داد به

هـای عصـبی و    در ارتباط بـا سیسـتم ثبـت بیمـاری     [59]همکاران 

عضلانی نیوزلند نشان داد که منابع داده ایـن سیسـتم ثبـت شـامل     

هـای اخـتلالات    عی )مراجعه توسط خود بیماران(، درمانگاهخود ارجا

مغــز و اعصــاب  متخصصــانعصــبی عضــلانی، آزمایشــگاه ژنتیــك، 

اطفـال بـوده    متخصصـان کودکان، پژوهشگران، پزشـکان عمـومی و   

های مطالعات مـذکور بـا پـژوهش حاضـر همخـوانی       لذا، یافتهاست. 

درصـد از   39هـای پـژوهش حاضـر نشـان داد کـه تنهـا       دارد. یافته

های غربالگری را به عنـوان منبـع داده ثانویـه انتخـاب     خبرگان داده

هـای غربـالگری تنهـا در سیسـتم      این در حالی است که دادهکردند. 

شـده اسـت. ایـن سیسـتم ثبـت       آوری ثبت مراقبت هوشـمند جمـع  

دهد که غربـالگری آتروفـی    کشورهایی را تحت پوشش خود قرار می

 .[45-47] اند ره جنینی و بدو تولد آغاز کردهعضلانی نخاعی را از دو

های پـژوهش حاضـر همخـوانی     های مطالعه مذکور با یافته لذا، یافته

ز نتـایج حاصـل ا   براساس شکل چهار در بُعد گـردآوری داده،  ندارد.

دور اول دلفــی نشــان داد کــه الگــوی پیشــنهادی در اعتبارســنجی 

اکثریت خبرگان ترکیبی از هر دو روش فعـال و غیرفعـال برحسـب    

اند. همچنین، روش گردآوری داده  درصد( را تائید کرده 3/93مورد )

درصد( نسـبت بـه روش دسـتی و روش     100الکترونیکی ) صورت به

نگر به توافق  ( نسبت به گذشتهدرصد 80نگر در سیستم ثبت ) آینده

جمعی خبرگان رسید و در الگوی نهایی قرار گرفـت. در ایـن راسـتا    

ــردآور ــتمداده در  یروش گ ــت سیس ــاری  ثب ــام  SMAبیم در تم

فعـال و   وهیبـه دو ش ـ  المللـی  بـین های ثبت منتخب ملـی و   سیستم

 طریـق فعـال از   در روشها  دادهبدین ترتیب که . بوده استغیرفعال 

هـای  داده ثبت که درحالی، شدند یمگردآوری سیستم ثبت  متصدی

SMA  صـورت   بـه  یکـادر درمـان   ای ـپزشك  توسط رفعالیروش غدر

قطعـی بیمـاری    صیبـه تشـخ   یابیو دسـت  نهیپس از معا ایزمان  هم

هـای ملـی و   شـد. روش گـردآوری داده در تمـام سیسـتم    انجام مـی 

ت و تنهـا در سیسـتم   صورت الکترونیکی بوده اس المللی عمدتاً به بین

ها بـه دو شـکل الکترونیکـی و     المللی مراقبت هوشمند داده ثبت بین

هـای ثبـت    شـدند. همچنـین، در تمـام سیسـتم      آوری کاغذی جمـع 

اسـت.   شـده  یگردآورنگر  صورت آینده ها به شده داده منتخب بررسی

همخوانی  [60]های مطالعه تالمن و همکاران  پژوهش حاضر با یافته

شـیوه   [61] هـای پـژوهش ویـل و همکـاران     دارد. بر اسـاس یافتـه  

گردآوری داده در سیستم ثبت اسکلروز جانبی آمیوتروفیـك از نـوع   

 مغایرت دارد. پژوهش حاضر  یها افتهیا بنگر بوده است که  گذشته

حاصل از نظرسنجی خبرگان در مرحله دلفـی نشـان داد    های یافته 

که پزشك، بیمار، متصـدی سیسـتم ثبـت و متخصـص فیزیـوتراپی      

عنوان افراد مسئول در گردآوری داده برای الگوی نهـایی سیسـتم    به

بـت  بیمار و متصدی سیستم ثحقیقت  انتخاب شدند. در SMAثبت 

هـای منتخـب    ها در تمام سیستم نقش مهمی را در ورود و ثبت داده

داشتند؛ علاوه بـراین، مسـئول گـردآوری داده در مـورد معاینـات و      

ده اسـت.  ارزیابی بالینی بر عهده پزشك و یا متخصص فیزیوتراپی بو

اسـت کـه    هنشـان داد  [58]آلـوارز و همکـاران    پـژوهش هـای   یافته

 تیوضـع  ی مربـوط بـه  ها دادهمسئول گردآوری  یمددکاران اجتماع

به عهـده   را مارانیب یها و درآمد خانواده لاتیسطح تحص ،یاجتماع

اسـت   شده اشارهدارند. از طرف دیگر در مطالعه مذکور به این مطلب 

بـالینی   یابی ـارز هـای مربـوط بـه    دادهمغـز و اعصـاب    صکه متخص

ی هـا  اسی ـمقهـای مربـوط بـه     فیزیـوتراپی داده  و متخصص مارانیب

که در پژوهش  کنند. درحالی عملکرد حرکتی بیماران را گردآوری می

ها به سیسـتم ثبـت را    نقشی در ورود داده یمددکاران اجتماعحاضر 

ی خبرگان در این پـژوهش  براساس توافق جمع ICD-10 اند. نداشته

ت داده انتخاب شـد. همچنـین، در سیسـتم ثب ـ    ثبتبه عنوان معیار 

TREAT-NMD  ازICD-10 شـده   عنوان معیار ثبت داده اسـتفاده  به

مسئول گردآوری داده در  [62]در پژوهش ریموند و همکاران است. 

سیستم ثبت اسکلروز جانبی آمیوتروفیك را پزشك، پرستار، بیمار و 

 ICD-10معیار ثبت داده نیـز   اند و مراقبت عنوان کرده دهندگان ارائه

های پژوهش حاضـر بـا مطالعـه مـذکور      معرفی شده است. لذا، یافته

ر پـژوهش  د SMAالگوی پیشنهادی سیسـتم ثبـت   همخوانی دارد. 

ــد کنتــرل کیفیــت  ــابی و  روشداده از نظــر حاضــر از  بعُ هــای ارزی

بـه نظرسـنجی سـنجی خبرگـان     هـای کنتـرل کیفیـت داده     ویژگی
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شـکل  اعتبارسـنجی کـه در   های حاصل از  مطابق یافته. گذاشته شد

ی تخصص ـ تـه یکم لیتشـک "هـای  مؤلفـه  ،اسـت  شـده  دادهنشان  پنج

 سـتم یس انیها توسط متصد هو تائید داد یبررس"و  "ارزیابی کیفیت

های ارزیابی به تائید خبرگان رسید و در الگویی  عنوان روش به "ثبت

هـای ثبـت    در تمـام سیسـتم   مـذکور  هـای  مؤلفهنهایی قرار گرفتند. 

هـای مربـوط    مؤلفـه تمام  شده است. توجه  المللی بینمنتخب ملی و 

بودن، کامل "پیشنهادی شامل  در الگوی های کیفیت داده به ویژگی

قبـول بـودن    هـا و قابـل   موقع بـودن، اعتبـار داده   ، بهتیصحت، شفاف

در الگوی نهـایی قـرار    خبرگان درصد 75از  شیب موافقتبا  "ها داده

 بـه  سلامت پیامدهای و ها بیماری دستورالعمل ثبتدر کتاب . گرفت

آنچـه  . اسـت  شده بسیار تأکید داده کیفیت کنترل و ارزیابی موضوع

از  یابیارز ندیاست، انجام فرا حائز اهمیتثبت  ستمیس جادیقبل از ا

اجــرا و  بایـد در مرحلــه اســت و  کیفیــت دادههـای   شــاخص قی ـطر

توجه بـه   توجه شود. بنابراین، بدان ها ثبت بیماریسیستم اندازی  راه

 ثبتسیستم  نتایج تحلیل در مستقیم طور به تواند میها  کیفیت داده

 از برخورداری نمودند بیان [2] همکاران گیلیکلیچ و .باشد تأثیرگذار

 هـای ثبـت   شـده در سیسـتم   آوری هـای جمـع   داده کیفیت مطلـوب 

 از حاصل که نتایج شود محسوب می یدیکل فرایندهای جزو بیماری

داده  آوری جمـع  همچنین، ابزارهـای . سازد می معتبر را سیستم ثبت

 و حجـم  مهـارت  میـزان تواند بـر   ( میالکترونیکی و دستی های )فرم

باشـد.   تأثیرگـذار  ثبت فرایند سیستم ثبت و کیفیت کاری متصدیان

 ورود معیارهـای  مـورد  در ابتدا بایـد  ثبت رو، متصدیان سیستم ازاین

 آمـوزش  کیفی کنترل های شاخص، سیستم ثبت متغیرهای ،بیماران

هـای  از بـین سیسـتم   بر اساس نتایج پژوهش حاضـر  .ببینند را لازم

هـای کنتـرل    تمام ویژگی دارای TREAT-NMDتنها  ،ثبت منتخب

. نتـایج حاصـل از   بـود  SMA یمـار یبسیستم ثبـت   درکیفیت داده 

  دهد که شیوه دسترسی به سیسـتم ن میاخبرگان نشاعتبار سنجی 

سـایت مـورد تائیـد بـوده      بر اساس وب یآتروفی عضلان یماریبثبت 

افزار کاربردی بـا موافقـت    است؛ اما استفاده از پست الکترونیك و نرم

 درصد خبرگان رسید و از الگوی نهایی حذف شد. 50کمتر از 

ای ه ـ بر اساس نظرسنجی خبرگـان تمـام شـیوه    مطابق شکل شش،

رمـز عبـور    قیها، ورود کاربر از طر داده یرمزگذارامنیت داده شامل 

ــر، تع ــیمعتب  ــ نی ــطود دسترس ــه   یس ــاص شناس ــاربران، اختص ک

بـا کسـب    هـا  داده یمحرمـانگ  و مـاران یفرد به پزشکان و ب منحصربه

درصـد در الگـو قـرار گرفتنـد. بـر اسـاس        75توافق جمعی بیش از 

درصـد   6/86دیوار آتش با موافقت های این پژوهش استفاده از  یافته

 [59]مطالعه رودریگوس و همکـاران   دردر دور دوم دلفی تائید شد. 

در سیسـتم ثبـت   هـا   دادهمنظور امنیـت و حفاظـت    آتش به واریداز 

هـای پـژوهش حاضـر بـا      اسـاس، یافتـه   بـراین . سـت شـده ا  استفاده

های حفاظـت   از جمله روش های پژوهش مذکور مطابقت دارند. یافته

و امنیت داده در پژوهش مذکور بر رمز عبـور معتبـر بـرای ورود بـه     

ها بـر اسـاس نقـش کـاربران      سیستم ثبت و محدود کردن دسترسی

 . تأکید شده است

ان در خصوص نـوع تحلیـل داده   نتایج حاصل از اعتبار سنجی خبرگ

 6/86در سیستم ثبت نشان داد که روش آمار توصـیفی بـا موافقـت    

درصد به تائید خبرگان رسیده است. در این راستا شیوه تحلیل داده 

هــای ثبــت ری اســتور و مراقبــت هوشــمند فقــط آمــار  در سیســتم

 هر دو روش آمار توصیفی و تحلیلـی که  درحالی توصیفی بوده است.

المللی  های ثبت کانادا، جمهوری چك و سیستم ثبت بین یستمس در

TREAT-NMD میزان شیوع و بروز آتروفی عضلانی  برای تخمین

 تـأثیر  بررسـی  ،مختلـف  جغرافیـایی  مناطق در میان نژادها و نخاعی

و تحلیـل هزینـه اثـربخش بـودن دارو      بیماران داروها بر روند بهبود

دهنـده ایـن موضـوع اسـت کـه       این مطلب نشان شده است. استفاده

 بـدون در سیسـتم ثبـت و    داده سـازی  ثبت و ذخیرهبر  صرفتأکید 

 گزارش و تحلیل داده، کیفیت ارزیابی فرایند نظیر هیچ اقدامی انجام

بدون تحلیل داده امکان دسـتیابی   . همچنین،داده کافی نیست دهی

اهـدافی کـه سیسـتم ثبـت بـر پایـه آن بناشـده میسـر نخواهـد           به

 انجـام  بـرای  اپیـدمیولوژی  و آمـار  متخصصـان  نظـارت رو،  ازایـن .بود

 و جـداول  تهیـه  کیفـی،  کنتـرل  هـای  شـاخص  و تحلیـل  فرایندهای

 و علمـی  هـای  روش پایـه  بـر  شـده  استخراج نتایج اساس بر نمودارها

 .[2] است ضروری استاندارد

دهـد   مطابق شکل هفت، نتایج حاصل از نظرات افراد خبره نشان می

دهـی سیسـتم   های پیشنهادی مربوط به نحوه گزارش که تمام مؤلفه

و پوسـتر در   دهیها، ارائه چک چاپ مقاله در ژورنالنظیر SMA ثبت 

ی، اجتمـاع  یهـا  رسـانه ، تیسـا  خبرنامـه در وب  انتشـار ، ها یرانسخن

ی بـه توافـق جمعـی    پژوهش ـو مراکز  مارانیاز ب تیحما یها انجمن

بـر اسـاس    درصد رسید و در الگوی نهایی قـرار گرفـت.   75بیش از 

و دسترسـی  دهـی  گزارشهای این پژوهش پرکاربردترین شیوه  یافته

 سـایت  وب طریـق  ازخـدمت   ندگانده اطلاعات برای بیمار و ارائه به

 TREAT-NMD سیستم ثبتسایت  در این راستا وب .استبوده 

هـا و  سایت فعال بوده که امکان دسترسی به انواع گـزارش  دارای وب

نمایـد   را فـراهم مـی   SMAهای خبری در حوزه بیماری  انتشار تازه
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نشـان داد کـه    [63]پیرسـون و همکـاران    های پژوهش یافته .[39]

خبرنامـه  انتشـار   صـورت  اروپا بـه  دهی سیستم ثبت درنحوه گزارش

بـوده   سـایت  وب قی ـاز طر یشـگاه یو آزما ینیبال یها درباره پژوهش

رگـان، در سیسـتم   های حاصل از نظرسنجی خباست. براساس یافته

بــرای بازنمــایی مختلفــی  هــای از روشبایــد  SMAثبــت بیمــاری

اطلاعات اعم از متنی، جدول و نمودار استفاده شـود. عـلاوه بـراین،    

دهــی و انتشــار ثبــت محــدوده زمــانی پیشنهادشــده بــرای گــزارش

 ماهه و سالانه باشد. صورت فصلی، شش اطلاعات باید به

منجـر بـه بهبـود     SMAثبت بیمـاری  سیستم استفاده از  طورکلی به

هـای ایـن بیمـاران، اتخـاذ تصـمیمات مناسـب و        کیفیت ثبـت داده 

فراینـد مراقبـت سـلامت      ریـزی  و برنامه ها گذاری سیاستموقع در  به

 برای ایران باهدف SMAسیستم ثبت  سازی بنابراین، پیاده .گردد یم

 فتشــریو پ ســوابقنظــارت بــر  یبــرا ینیبــال یهــا داده یآور جمــع

هـای   ، ارائه آمارهـای اپیـدمیولوژی و تسـهیل در کارآزمـایی    مارانیب

 یسلامت در سطح مل یگذار استیو س یزیر بهبود در برنامهبالینی، 

مقایســه  شــود. پیشــنهاد مــی مــارانیب نیــمنــابع بــه ا صیو تخصــ

که  دهد می نشان کشور از در خارج SMAهای ثبت بیماری  سیستم

نظارت بر کیفیت و انتشـار داده   داده،مسئولیت مدیریت و گردآوری 

مؤسسـات   از های ثبت بر عهده کمیته راهبـری متشـکل   در سیستم

ــه، ،دانشــگاهی مراکــز تحقیقــاتی و توانبخشــی،  متخصصــان باتجرب

بیمـاری آتروفـی    زمینـه  در فعـال  های انجمن و ای حرفه های کمیته

 هـم  انایـر  در گردد می پیشنهاد، بنابراین عضلانی نخاعی بوده است.

، کـارگروهی از کمیتـه تخصصـی    SMAایجاد سیستم ثبت  منظور به

ــا   در وزارت بهداشــت، درمــان و آمــوزش پزشــکی تشــکیل شــود ت

های نادر و آتروفی عضـلانی   های بنیاد بیماری نظیر انجمن نهادهایی

های علوم پزشکی، مراکز ژنتیك و توانبخشی در این  نخاعی، دانشگاه

نظـر   صـاحب  مایند. همچنـین، از افـراد  کمیته همکاری و مشارکت ن

 مغـز و اعصـاب، ژنتیـك، طـب فیزیکـی، مـدیریت       مانند متخصصان

توسـعه و مـدیریت    بـرای  پزشـکی  انفورماتیـك  و سـلامت  اطلاعات

 استفاده شود. SMAسیستم ثبت 

 نحـوه  خصـوص  در یالزام ایقانون باتوجه به وضعیت موجود کشور، 

از  SMA مـاران یبمخصوص  هشد ثبت های دهی دادهگزارشو  انتشار

، وجـود نـدارد. لـذا    یوزارت بهداشت، درمان و آموزش پزشـک  یسو

شیوه بر  یمبن ییها سیاست یاجراپژوهش حاضر  های یافتهبراساس 

هـا،   هـا نظیـر )دیـوار آتـش، رمزگـذاری داده      دسترسی و امنیت داده

ونشـان کـردن    نـام  تعیین سطود دسترسی کاربران، محرمـانگی، بـی  

ماهه  )فصلی، شش ای های دوره ضرورت ارائه گزارشی بیمار(، ها داده

ــالانه( ــان  از و س ــز درم ــامل) یمراک ــتان ش ــا بیمارس ــب ،ه ــا، مط  ه

 .شـود  های ژنتیك( توصیه می مغز و اعصاب و آزمایشگاه یها درمانگاه

ها و قوانین مدون و شفاف در سیسم  رود با تعیین سیاست انتظار می

هـا در   بـرای تبـادل الکترونیـك داده    ای زمینـه  SMAثبت بیمـاران  

 سطود مختلف مراکز مراقبت سلامت فراهم گردد.

 سهم نویسندگان

نگارش  ها، یافتهتحلیل  داده، جمع آوری :حدیثه آزادی چشمه کبود

 مقالهپیش نویس اولیه مقاله، ویرایش 

نسخه  تائید نظارت و روش شناسی،: طراحی مطالعه، فرحناز صدوقی

 نهایی مقاله

 نگـارش پـیش نـویس    ،ها یافته تفسیرروش شناسی،  :یه نصیریسم

 تائید نسخه نهایی مقاله اولیه مقاله، ویرایش مقاله، نظارت و 

 تشکر و قدردانی 

ارائه الگـوی سیسـتم    "نامه با عنوان این مقاله حاصل بخشی از پایان

، مقطـع کارشناسـی ارشـد،    "ثبت بیماری آتروفـی عضـلانی نخـاعی   

بـا کـد    18/09/1398در تـاریخ   لوم پزشکی ایـران مصوب دانشگاه ع

اخذشده از کمیته ملی اخلاق در  IR.IUMS.REC.1398.921اخلاق 

حمایـت مـالی دانشـگاه علـوم     بود که با های زیست پزشکی  پژوهش

در  کـه ی افـراد  تمـام  از سـندگان ینو پزشکی ایران انجام شده است.

 ند.انجام این پژوهش یاری نمودند، کمال تشکر را دار

 ی وجود ندارد.داشتند که تضاد منافع اظهار سندگانینو :تضاد منافع
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