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 ) به ترتیب حروف الفبا ( تنظیم و تدوین :

  سی اف ایران بیماری بنیاد و ها یماریب درمان و وندیپ تیریمد مرکز :یهمکار با         

 فوق تخصص گوارش کودکان -یاله ورد خانم دکتر بهار -

 کودکان هیفوق تخصص ر -یروح یجعفر نیرحسیدکتر ام یآقا -

 کودکان هیفوق تخصص ر -یی خان بابا ر قمرتاجدکت خانم -

 کودکان هیفوق تخصص ر -یسیدکتر محسن رئ یآقا -

 فوق تخصص غدد کودکان - ستوده ایدکتر آر خانم -

 کودکان هیفوق تخصص ر -ی دیسجواد دیدکتر س یآقا -

 کودکان هیفوق تخصص ر -ی رزادیش دکتر روح اله یآقا -

 کودکان هیر فوق تخصص -یی طباطباداحمدیدکتر س یآقا -

 هیمتخصص تغذ -ی محمود میدکتر مر خانم -

 کودکان هیفوق تخصص ر -یمدرسدکتر محمدرضا یآقا -

  فوق تخصص گوارش کودکان-ی نجف یدکتر مهر خانم -

 کودکان هیفوق تخصص ر -ی ئانو دکتر صفورا خانمشادروان  -

 فوق تخصص نوزادان -ی دکتر شهرام نوروز یآقا -

ن محترم رشته های تخصصی و فوق تخصصی ریه کودکان، گوارش کودکان، غدد کودکان ، با تشکر از اساتید و همکارا

 تغذیه و فیزیوتراپی که ما را در تدوین این پروتکل یاری نمودند.

 

 

 

 

 
 

 

 :یفن نظارت تحت

 سلامت یراهنماها و استاندارد نیتدو گروه

 تعرفه و استاندارد نیتدو ،یآور فن یابیارز دفتر                                   

 دکتر مهدی یوسفی، دکتر مریم خیری، دکتر پریا بهاروند                                         
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 مقدمه:

مولتی سیستمیک مغلوب، کشنده و محدود کننده زندگی در  ین اختلال توارتیتر شایع  (CF) یا سی اف 1سبیماری سیستیک فیبروزی

خانواده و جامعه تحمیل  اقتصاد ترل و درمان این بیماری  بار زیادی را برنسفید پوست بوده که هزینه های ک  میان کودکان و بالغین

  .میکند

 CFTR (cyctic fibrosis transmembrane نده هدایت غشایی سیستیک فیبروزیسکن در عملکرد پروتئین تنظیم لاختلا

conductance regulator protein ای وسیع و متنوع از علائم و عوارض اولیه، بیماری را به سمت مجموعه(، به عنوان نقص

ناک و اضافه شدن عفونت که تخریب تدریجی ریه را بدنبال دارد بانسداد مجاری تنفسی توسط ترشحات بسیار غلیظ و چس برد.پیش می

تولد زنده یک بیمار سی اف بدنیا  3000تا  2000ه ازای هرب WHOدرصد این بیماران میباشد. بر اساس نظر  90از علل مرگ بیش از 

 CFمیباشد. آمریکاهزار مورد ان مربوط به  40هزار بیمار مبتلا به سی اف در دنیا وجود دارد که  85میاید. تخمین زده میشود که بیش از 

اگزوکرین پانکراس در اوایل عنوان مهمترین عامل بیماری مزمن ریوی در کودکان شناخته شده است و عامل اکثر موارد نارسایی  به

 زندگی است. 

میزان شیوع و بروز این بیماری در ایران دقیقا مشخص نیست  اما پس از شروع سامان دهی این بیماران توسط مرکز مدیریت پیوندد و  

سراسر کشدور   بطو سایر متخصصین مرت درمان بیماریها و بنیاد بیماری سی اف ایران همراه با تلاشهای فوق تخصصین  ریه و گوارش

 .بیمار ثبت شده اند  2300تعداد بیماران ثبت شده در حال افزایش بوده و تا کنون بیش از 

تخمین زده ، با توجه به بالا بودن ازدواجهای فامیلی در ایران و همچنین بر اساس میزان مصرف داروهای اختصاصی این بیماری در کشور

از  آمریکااین بیماران در ( Survival)میزان بقا . ان  از این بیماری رنج میبرندبه سی اف در ایر هزار بیمار  مبتلا 4تا  3میشود که حدود 

 رسیده است.سال  50سال به بالای  4سیر صعودی داشته و از  تا کنون 1960سال 

 5تدا   4 از سداماندهی ایدن بیمداران     تا قبلسال سن دارند در حالیکه در ایران  18درصد از این بیماران در کشورهای پیشرفته بالاتر از  53

  .درصد رسیده است  18شتند ولی هم اکنون به حدود سال سن دا 18یماران بالاتر از درصد ب

 

 اقدامات تشخیصی بیماری سی اف

 :و شک به بیماری علائم بالینی

علائم زیدر ممکدن   ستگاه ادراری تناسلی دستگاه تنفس، کبد و پانکراس و د بدن از قبیل اعضاء مختلفبدنبال درگیری  در این بیماری 

 :است مشاهده گردد

مدزمن، عددت تحمدل     دار خلط های خشک و سپس  سرفه، عفونتهای مکرر ریویشامل   :ه و دستگاه تنفسیریو درگیریهای علائم   -1

کاهش وزن و کلابیند   ،  پولیپ بینی،  و سینوزیت مزمن پان سینوزیت برونشکتازی منتشر و علائم بالینی آن، ،فعالیت، تنگی نفس

 انگشتان

ولولدوس ، پرفوراسدیون   ، آتدرزی روده ،  در زمان تولدد   و یا پریتونیت مکونیوت یلئوس مکونیوتای شامل: گوارشو درگیریهای علائم  -2

سداع  ات همانندسوء جذب مواد غذایی ناشی از نارسایی اگزوگرین پانکراس و علائم  ، سندرت انسداد انتهای روده  ، پریتونیت روده

                                                           
1Cystic fibrosis  
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، درگیری کیسده  سیروز کبدی ،، پرولاپس رکتوت ، (زیاد ایاشتهرغم علی) کمبود وزن ،مدفوع چرب، حجیم و بدبو دفع مکرر ،شکم

 پانکراتیت  و  صفرا

 ستخواناو پوکی دیابت  کوتاهی قد ، :علائم استخوانی و غددی شامل -3

 (آزوسپرمی) مردان نازائی :سیستم تولید مثل -4

شوک و/ یا دهیدراسیون در هوای گرت یا شرایط تعریق یا اسدهال، آلکدالوز متابولیدک هیپوکلرمیدک و     مک:   سندرت از دست دادن ن  -5

 شور و پوست نمکی بوسه

 تشخیص سی اف:

به عنوان یک ابدزار تشخیصدی    CFTR های ارزیابی عملکرددستگاهو همچنین  با توجه به اینکه در ایران اسکرین نوزادی انجات نمیشود

اف در سدی   علایدم بدالینی و یدا سدابقه    علاوه بر بیماری سی اف زمانی مطرح میشود که یک فرد در حال حاضر  ،ود نداردوجدر کشور 

 داشته باشد. نیز مثبتتست مثبت عرق و یا ژنتیک   خواهر  و یا برادر بیمار

  اقدامات تشخیصی: 

 بده روش  لازت است در ازمایشگاه معتبدر و  که  باشدمی  بیماری سی اف تشخیص  جهت تست طلائی ،اندازه گیری میزان کلر عرق .1

 .  شوداندازه گیری  استاندارد

 (mEq/Lدر لیتر ) میلی اکی والان 60بیش از  یامساوی  کلر=  )اثبات بیماری سی اف(مثبت عرق تست-

 (mEq/Lدر لیتر ) میلی اکی والان 59تا  30بین  کلر=  )مشکوک به بیماری سی اف(مشکوک عرق  تست-

 (mEq/Lدر لیتر ) میلی اکی والان 29 و مساوی  کمترکلر =  (بیماری سی اف غیر محتملت عرق منفی )تس-

 .شوددقت آزمایشگاه اعلات میکند  که فسیر تست عرق به میزان نرمال تستدر  ت 

والان(  یمیلی اک 59تا  30در مواردی که تست عرق مشکوک )بین  تایید قطعی بیماریجهت  CFTR بررسی جهش ها در ژن .2

 .انجات میشودمیباشد 

در مواردی که تشخیص بیماری سی اف با انجات تست عرق اثبات شده است ،انجات تست ژنتیک به منظور اقدامات پیشگیرانه در 

 .تاکید میگرددانجات میشود  نوع موتاسیونکه بر اساس انتخاب درمانهای جدید درحاملگیهای بعدی و همچنین 

 مانیاقدامات مراقبتی و در

 :ریوی اقدامات 

بزرگسالان، فوق تخصص گوارش اطفال  ایاطفال و  هیشامل فوق تخصص ر یدرمان میبار توسط ت کیماه  3تا  2هر  مارانیب تیزیو .1

کده در درمدان و    نهیقفسده سد   یوتراپید زیو متخصدص ف  هیبزرگسالان ، متخصص تغذ ایبزرگسالان ، فوق تخصص غدد اطفال و  ای

 را داشته باشند انجات شود. یکافاف مهارت و  تبحر  یس مارانیب تیریمد

 اید بدار) و   کید سدال   3هدر   یسالگ 2ها بعد از  هیاز ر  HRCT Scanسال و   کیهر  یماریب شیپا یساده قفسه برا یوگرافیراد .2

 .گرددیم هیپزشک معالج( با حداقل دوز اشعه توص دیدر صورت صلاحد شتریب

حملات حاد ریدوی    تشخیص و یا در زمان کباریماه  3هر   سالگی( 4)بعد از ماریب یریش پذبر اساس سن آموزانجات اسپیرومتری   .3

، پلدی سدومنوگرافی و    nitrogen wash outتسدت   انجدات سدالانه    همچندین  .انجات شودارزیابی جواب به درمان و همچنین در 

CPET(cardiopulmonary Excercise test) توصدیه   نین صلاحدید پزشدک معدالج  در صورت وجود امکانات لازت و همچ

 . میگردد
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 مراقبت کنندگان آنها تجویز شود.برای بیمار و و کرونا ک و سالیانه انفلوانزا وکشوری و واکسن پنوموک روتین واکسیناسیون .4

بده عفوندت    در صورت شدک  و یا ماه یک بار به صورت روتین 3تا  2نتی بیوگرات هر آهمراه با   رتروفارنژیالیا  انجات  کشت خلط  .5

یدا بیمدار علامدت داری کده      درمان ناکافی باشدد ه پاسخ ب سال سن داشته باشد و یا  2. در مواردی که بیمار کمتر از شودانجات  حاد

 .واژ برونکوآلوئولار توصیه میگرددبرونکوسکوپی و انجات لاباشد  NTMیا شک به  خلط نداشته باشداصلا 

 ی سالگ 10پس از از نظر میکوباکتریوت ها  انهیسالسالگی و بررسی  6از  پس   IgE titer سالیانه  گیریاندازه  .6

 :غربالگری نوزادان

برنامه غربالگری کشوری از اجرای با توجه به اهمیت بسیار زیاد غربالگری نوزادان در افزایش طول عمر و کیفیت زندگی این بیماران، 

در دوران ندوزادی  زودرس تشدخیص  . در حدال پدی گیدری میباشدد     داشدت وزارت به یهایماریو درمان ب وندیپ تیریمرکز مدطریق 

   ای زود هنگات جلوگیری کند و رشد دراز مدت را بهبود بخشد و ممکن است عملکرد شناختی را حفظ کند.تواند از کمبود تغذیهمی

 :درمان

 :و شامل موارد زیر است ید انجات پذیردوبر اساس مشاهده دقیق و دخالت سریع و شد گرفتهطور جامع صورت بایست به درمان می

 محل انجام مراقبت 

 در مرکزی بنات مرکز سی اف یا  به صورت تیمی و  مراقبت از این بیمارانCF center اعضای تشکیل دهنده این صورت میگیرد.

 و یا بزرگسالان،فوق تخصصین غدد اطفال  بزرگسال، /یابزرگسال و گوارش اطفال و /یافوق تخصصین ریه اطفال و تیم شامل

، روان پزشک، داروساز  شناسیک نفر پرستار، یک نفر فیزیوتراپیست تنفسی، یک نفر مددکار اجتماعی، متخصص تغذیه و روان

 طور منظم بیمار را ارزیابی تموده و مراقبت از بیمار را به عهده بگیرد.  به بر اساس شرایط بیمار،میباشد لازت است این تیم  بالینی

 در این مرکز بیماران به صورت تیمی  بیمار سی افی وجود دارد لازت است مرکز سی اف تشکیل شود. 25اردی که بیش از در مو

 .مرکز سی اف در سطح کشور تشکیل شده است 33در حال حاضر بیش از  ویزیت میشوند.

 گوارش انجات می شود.  گاه فوق تخصصی ریه وبیمار باشد مراقبت در درمان 25شرایطی که تعداد بیماران مراجعه کننده کمتر از  در 

 های عمومی ضمن درمانمراقبت 

 اصول اولیه درمان این بیماران بر سه اصل زیر استوار است

 پاکسازی راههای هوائی   -1

 درمان ، کنترل و پیشگیری از عفونت  -2

   کنترل التهاب -3

  ،مدی باشدد  بیمار و پدر و مادر آموزش پاک کردن ریه درگیر و اقدات اولیه بعد از تشخیص بیماری شامل ارزیابی اولیه، شروع درمان .

  .ماه یکبار بسته به سن بیمار در زمان تشخیص بیماری انجات شود 3 تا 1 بایست هر ارزیابی بیماری می

 پاکسازی راههای هوایی: 
فقدط   رونکو دیلاتور شدروع شدود و  قبل از شروع فیزیوتراپی ب .ماههای اول عمر شروع شودهمان یی باید از هوا یراهها یپاک ساز -1

 تخلیه وضعیتی سر پایین تر قرار نگیرد. برای دق یا

 فعالیت های روزمره کودکان قویا توصیه می شود. -2
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 انجات گیرد. بار بسته به شرایط بیمار  4الی  2 روزانه به میزان  ییهوا یراهها یپاک ساز کحودکان با سنین بالاتربرای  -3

جایگزین روشهای  . البته ورزش مبتلایان ضروری است چون کمک زیادی به تخلیه ترشحات می کند همه ورزش های هوازی برای -4

 .نمیگردد ییهوا یراهها یپاک ساز

 .یی باید افزایش یابدهوا یراهها یپاک سازدر حملات بیماری، مدت و دفعات  -5

 در هر بیمار جداگانه تصمیم گرفت. یی نسبت به هم اولویت ندارند و بایدهوا یراهها یپاک سازهیچ یک از روش های  -6

روش های مختلفی برای پاک سازی راههای هوایی وجود دارد که بر اساس وضعیت و امکانات موجود مدی تدوان از آنهدا بصدورت      -7

نحوه و روش انجات بر اساس نظر متخصص فیزیوتراپی حاضر در تیم درمانی انتخاب خواهد  چند روش با هم استفاده نمود. تنها یا

 .شد

از اصدول دیگدر درمدانی در ایدن بیمداران       ، های غلیظ و چسدبناک کمدک میکندد    که در خروج خلط  استفاده از داروهای استنشاقی -8

فاده از تاسد پداک سدازی راه هدای هدوایی بکدار گرفتده شود.      انجدات روشدهای   این داروها معمولا ممکن است قبل یا در حین .است 

Metered dose inhalers(MDI)  اههای نبولایزر  کمپرسوری یا و یا دستگMesh nebulaizer    از جمله وسایل مدورد نیداز

جهت استنشاق بعضی از داروها مثدل برونکودیلاتورهدا و کورتیکواسدتروئیدها همدراه بدا      . برای مصرف داروهای استنشاقی میباشد

spacer شود.برای اطفال کوچکتر استفاده می 

 اران سی افدر بیم مورد استفاده استنشاقی داروهای

 Dornase alfa: 

(  Recommendation Grade A)د میباشد برای تخلیه ریه از ترشدحات  این دارو یکی از داروهای انتخاب اول درمان این بیماران 

 ریسال دارند توصدیه موکدد و در سدا    6این دارو در تمات بیمارانی که سن بالای . شودکه به صورت تک دوز آئروسل روزانه تجویز می

   .توصیه شده است ن نیز سنی

 محلول سدیم هیپرتونیک: 

 بهبدود   جهدت بدار روزانده    2-4بده میدزان    بر اساس امکان دستیابی به هر غلظتی در زمان استفاده  ٪7سدیم کلراید  استفاده از نبولایزر

 (.   Recamendation Grade B) تخلیه ریه از ترشحات توصیه شده است

 (+ بی کربنات )سدیم هیپرتونیکپلاس %7ک محلول سدیم هیپرتونی: 

جهت تخلیه و کاهش ترشحات ریدوی    لاس ، میتوان از آن در درصد پ 7اثر بخشی سدیم  در موردبا توجه به تحقیقات صورت گرفته  

 بیماران سی اف استفاده نمود . 

ترشحات غلیظ راههدای هدوایی    برای کمک به کاهشDornase alfa در صورت صلاحدید پزشک و با توجه به امکانات می توان از 

   در کنار هایپرسالین استفاده کرد.

  توبرامایسین استنشاقی:  

 درمدان بیمدارانی میباشدد کده مبدتلا بده       بدرای  (  Recommendation Grade A)از داروهدای انتخداب اول   توبرامایسین استنشاقی  

در دو شکل  رانیا یداروها یفهرست رسم نیبر اساس اخر یاقاستنش نیسیتوبراما .پسودوموناس در راههای هوایی هستند کلونیزاسیون

 زیر موجود می باشد: ییدارو
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در  TOBI® سال که در حال حاضر با برند  8به صورت پودر خشک استنشاقی ترجیحا برای بالای  یگرم یلیم 28کپسول  -

 ایران موجود است.

 کاربرد دارد. تمات سنین یبرا و باشد  یموجود مدر ایران   obeBramit®که در حال حاضر با برند گرت  یلیم 300با دوز  نهالریا  -

 :سایر داروها

در مواردی که توبرامایسین اسنشاقی در دسترس نیست و/یدا بده توبرامایسدین    ودوموناس است .داروی انتخابی برای س ینستوبرا مایس-1

بدر اسداس جدواب آنتدی     می توان  نوگلیکوزیدها وجود داردمقاوت است و/یا عفونت یا کلونیزاسیون با میکروب های حساس به سایر آمی

 استفاده کرد.ستین یکل و یا بصورت استنشاقیجنتامایسین کوزیدها مثل آمیکاسین یا ینو گلاز سایر آمیبیوگرات 

 . سال میتوان استفاده کرد  18نیز در بیماران بالای  تنشاقیسمانیتول ا -2

 استنشاقی توصیه نمی شود.رومولین و ک N-acetylcysteine (NAC ) استفاده از  -3

از ضدد قدار    دسترسی و در صورت امکان تهیه می توان از آنتی بیوتیک های استنشاقی دیگری مثل آزتروندات و   لزوت و در صورت -4

 آمفوتریپسین و.... استفاده کرد.

ن ویا آنتی بیوتیک های استنشداقی کده   ورزش یا مصرف هایپرسالی شروع فیزیوتراپی تنفسی و از برونکودیلاتورهای استنشاقی قبل از -5

بهتر است استفاده شود ولی مصرف روتین آن در غیر از آسم یا تحریک پذیری راههدای هدوایی    ممکن است برونکو اسپاسم بدهند

 توصیه نمی شود.

د ریه توصدیه نمدی شدو   استفاده روتین از کورتیکوستروئیدهای استنشاقی برای کاهش التهاب راه هوایی یا حملات ویا بهبود عملکرد  -6

 باشد.  ABPAیا  مبتلا به آسم همزمان مگر آنکه بیمار 

 داروهای اشتنشاقی نباید با یکدیگر مخلوط و استفاده شوند. -7

 :درمان حمله حاد عفونت ریوی

م و نشانه ها( نیاز شود که به بیمار به علت تغییر اخیر در پارامترهای کلینیکی )علایحمله ریوی در بیماران سی اف به زمانی گفته می

 به درمان آنتی بیوتیکی اضافی داشته باشد. 

بر اساس تعریف، حمله ریوی زمانی گفته میشود که اخیرا بیمار دچار حداقل دو مورد از تغییرات زیر شده باشد: تغییدر در حجدم یدا رند      

، درصدد یدا بیشدتر    10ش عملکرد ریدوی بده میدزان    اشتهایی، کاهحالی، کاهش وزن یا بیخلط، افزایش سرفه، افزایش ضعف، خستگی یا بی

 .افزایش تنگی نفس و  تغییرات رادیوگرافی کاهش درصد اشباع اکسیژن خون،

 درمانهای غیر آنتی بیوتیکی لازت عبارتند از: 

 یا ....( Dornase alfa ،هیپرسالین مثل شروع یا افزایش داروهای رقیق کننده خلط )  -

 در حد تحمل حرکتهای ورزشیافزایش فیزیوتراپی تنفسی و  -

 بهبود وضعیت تغذیه -

 کنترل قند خون -

 اکسیژن درمانی در حد نیاز -

 شروع شود. اسلتامیویر داروی ضد ویروسی مناسب از قبیل  ،نفلوانزاآدرصورت ابتلا به  -
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طدرف شددن علایدم و    تدا بر درمدان   شدود دهند ولی معمولاً توصیه مدی روز بهبودی نشان می 7اگرچه بسیاری از بیماران ظرف مدت  

باشدد. کداتتر داخدل وریددی     و حتی بیشدتر  روز  21تا  14می تواند ی درمان طول دورهلذا  ادامه یابد  FEV1شکایتها و پایدار ماندن 

   کار برد.توان بهمداوت را برای استفاده طولانی مدت و یا مکرر می

 مفید باشد: "حملات حادتشدید "د در مراقبت از عفونت و پیشنهاد زیر می توان

در صورت شود. یبستر مارستانیدر ب ماری، بوریدی کیوتیب یجهت درمان آنت یویشود در زمان حمله ر یم هیمکان درمان: توص .1

( Home care)، می توان درمان تزریقی با آنتی بیوتیک به صورت سرپایی بر اساس شرایط بیمارو   صلاحدید پزشک معالج

 در منزل انجات شود. براساس دستورالعمل های مربوطه

 .ابدیادامه  یویشده است همزمان با درمان حمله حاد ر یکه قبلا انجات م یویمزمن ر یدرمانها. 2

 یبرا کیوتیب یهمان آنتوریدی با درمان  همزمان  یاستنشاق یها کیوتیب یآنت زیعدت تجو ای زیبه تجو هیتوص یبرا یمدارک کاف. 3

 حمله حاد وجود ندارد.

 .ابدی شیافزا دیبا یویاز درمان حمله حاد ر یبه عنوان قسمت ییهوا یراهها یپاکساز. 4

و اگر استاف  وگراتیب ینتآبر اساس  یانتخاب یرشد کرده باشد دارو نیلیس یاستاف حساس به مت ماریکه در کشت ب یدر موارد. 5

درمان  نیسیو در صورت مقاومت به ونکوما باشد یموریدی  نیسیوانکوما ی( باشد درمان انتخاب MRSA) نیلیس یمقاوت به مت

 .باشدیم دینزولیل یانتخاب

می  وریدی  نیکاسیو ام میدیسفتاز هیاول یسودوموناس رشد کرده باشد درمان انتخاب ماریحلق ب ایکه در کشت خلط  ی. در صورت6

درمان استفاده همزمان از برای بهبود اثر بخشی  می گردد. و پاسخ به درمان تصمیم گیریباشد که در ادامه براساس نتایج انتی بیوگرات 

  الزامی می باشد. انتی بیوتیک با مکانیسم متفاوت 2ترکیبی با 

نوع  صیانجات داده است جهت تشخ ماریکه ب یکشت نیآخر جهیاز نت توانیخلط م ای. تا آماده شدن جواب کشت حلق 7

 .استفاده نمودارگانیسم کرویم

بیوگرات در این مورد  نتیسایر داروهای موثر استفاده نمود.آناس  میتوان از ودرمان استاندارد سودومدر صورت عدت جواب به  -8

داروی اصلی  3ت به مدر ارتباط باشیم )مقاو multi drug resistance pseudomonasاگر با سوش .  میتواند کمک کننده باشد

 مان استفاده از کلیستین می باشد.بتالاکتات، آمینوگلیکوزید و فلوروکینولون ها(، گزینه در

به منظور  در روز آن  منقسمبرای درمان حمله حاد ریوی به دوز  ( extended interval) زید هادوز یکبار در روز آمینوگلیکو  .9

 .ارجح استاثر بخشی و کاهش عوارض و سمیت  بهبود هزینه،

 .باشدهفته می 2مدت درمان آنتی بیوتیک به مدت حداقل  .10

 .کندتوانند خلط خود را دفع کنند برای تشخیص کفایت میروفارنکس یا حلق در بیمارانی که نمیوکشت ا .11

 .استروئیدها در درمان حمله حاد ریوی وجود ندارد مدارک کافی برای استفاده روتین از کورتیکو .12
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 :دول زیر انتخاب گرددهای ریوی بر اساس جنوع آنتی بیوتیک و دوز داروی انتخابی در عفونت

 

 
 

 

روز برای ریشده کندی سدودوموناس  توصدیه موکدد       28تجویز توبرامایسین استنشاقی برای بار بروز کند، اولین برای دومونا سورشد اگر 

 میشود.  

شداقی تفداوتی در   خوراکی و توبرامایسین استنشاقی در مقایسه با تجویز به تنهدایی توبرومایسدین استن   کساسینتجویز همزمان  سیپرو فلو

خدوراکی در مقایسده بدا تجدویز      کساسدین میزان ریشه کنی سودوموناس ندارد .همچنین تجویز   کلستین استنشداقی همدراه بدا سیپروفلو   

 .ندارد توبرامایسین استنشاقی به تنهایی  تفاوتی در ریشه کنی سودوموناس 

 .موید باشد و سایر علل مطرح نباشد درمان توصیه میشود تصویریدر مورد مایکوباکتریوت های غیر سلی اگر شواهد بالینی و 

 .انجات شود توصیه شده است که قبل از شروع درمان و یک هفته بعد از شروع از بیمار تست اسپیرومتری

 درمانهای ضد التهابی

دومونایی و ودون توجه به عفونت سد سال  ب 6برای همه مبتلایان بزرگتر از  آزیترو مایسینبا توجه به خاصیت ضد التهابی ماکرولید ها،  

 ( توصیه می شود.mg 500 اکثردسه بار در هفته ) ح mg/kg10یی با دوز عفونت سدوموناماه پس از اولین  6برای بزرگتر از 

 می توان استفاده کرد ولی باید مراقب عوارض گوارشی و کلیوی بود.   FEV1 >60%سال با  17-6از ایبوپروفن در کودکان 

 می توان استفاده کرد و نباید بطور روتین تجویز شود. ABPAن استنشاقی فقط در صورت همراهی با آسم یا از کورت 

فقدط در تشددید حمدلات بیمداری وقتدی       و یا دوره کوتداهی  ABPAک فقط در صورت همراهی با آسم یا تمیسسی کورتیکواستروئید 

 علائمی شبیه آسم وجود دارد، می توان استفاده نمود.  
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 ض ریویعوار

 :آتلکتازی 

نشدده  با توجه یه پاتوفیزیولوژی بیماری خیلی شایع است ولی تا زمانی که علایم بالینی و رادیوگرافی واضح ایجداد ن مشکل آتلکتازی  

لازت اسدت. توجده بده فیزیدوتراپی ) دفعدات،      ی باشد درمان بیشترجدی ل است و اگر علایم با درمانهای روزمره قابل کنتراین عارضه 

بکدارگیری مناسدب    و میزان فعالیت بدنی( و وسایل کمک درمانی مثل نبولایزر ) سالم بودن، آلوده نبودن و...( و انجدات و ش، مدت رو

-4ضروری است ولی اگر با نظارت و انجات اقدامات فوق پدس از   ABPAو توجه به وجود احتمالاتی مثل ریفلاکس و این اقدامات 

( ضروری است و درناز آلفایم بالینی حاصل نشد ابتدا استفاده از داروهای موکولیتیک ) هایپرسالین یا هفته بهبودی رادیوگرافی و علا 6

فیزیدوتراپی  ویدا تغییدر در روشدهای    بیوتیک داخل وریدی و افزایش دفعدات  آنتی ، تجویزدرمانهفته نظارت بر  2اگر همچنان پس از 

نکوسدکوپی  وانجدات بر  ،بهبودی حاصل نشدد  ( PEPفشار مثبت ) مثل ت تهویه با و حتی در موارد لزو قفسه سینه در محل لوب گرفتار

تلکتازی گسدترده  رد بروز علایم و هیپوکسی شدید و آدر موا .گرچه ممکن است به اندازه روشهای فوق موثر نباشدا ، داندیکاسیون دار

  .د نظر قرار گیردبه عنوان اولین اقدات مباید برونکوسکوپی  cast bronchitisو احتمال وجود 

 :هموپتیزی  

 از آنکه معلوت گردید دفع خون از دستگاه گوارش یا دستگاه تنفس فوقانی نیست ، ابتدا باید به مقدار خون توجه کرد . پس 

 سی سی 250 < حجیم -

 سی سی 250 -5=  خفیف تا متوسط -

 سی سی 5 >  (scant ) ناچیز -

 مطلع شود. حتما پزشک معالج باید در صورت وقوع هموپتزی 

 باشد،. اگر تشدید حملات بیماری مطرح حجیم حتما باید بستری شود هموپتزی نیاز به بستری ندارد ولیناچیز  میزانهموپتزی در 

 .گرددشروع درمانی  آنتی بیوتیک ، توصیه می گردد برای هر میزان هموپتیزی

در  قطع شود. NSAIDsو داروهای  شروع شودتا شدید باید  طمتوسبرای هموپتیزی  کیوتیب یآنتاما بدون وجود تشدید بیماری فقط 

بسته به  ( نیپرسالی) بجز ها متوسط تا شدیدفرت  در ناچیز نیازی به قطع فیزیو تراپی راههای هوایی و داروهای استنشاقی نیست اما فرت 

   شود.ی قطع استنشاق یو داروها ییهوا یراهها یتراپ ویزیف صلاح دید پزشک معالج، ممکن است

 یون شریان برونکیال را انجات دادتوان آمبولیزاسمشخص باشد، می محل آن  مداوت و و  شدید خونریزیبیمار بد حال و در صورتی که 

 آن ضرورتی ندارد. قبل از یبرونکوسکوپو 

 :پنوموتوراکس  

به بستری نیست ولی اگدر پنومدوتراکس وسدیع    نیاز  و در بیماران با حال عمومی خوبی که دچار پنموتوراکس شده اند، خفیف درموارد

 چسدت تیدوب،  قرار دادن و در موارد شدید  باشد  حالبد که بیمار  خفیفد . در مواردنبستری و تحت نظر قرارگیر بیماران باید ،باشد

قدرار   موارد  اغلبدر پلورودز تنها در موارد پتوموتوراکس مکرر انجات میشود و روش ارجح پلورودز جراحی است  درمان اولیه است.

ودر فدرت   انجدات گیدرد    باید  ن استفاده میشدود   تهویه با فشار مثبت و فیزیوتراپی هایی که از فشار مثبت است.کافی  چست تیوبدادن 
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داروهای اشتنشداقی نبایدد   های داخل وریدی بیوتیکآنتیضمن احتمال شروع در زمان بستری  .وسیع بهتر است فیزیوتراپی انجات نشود

 د.نشوقطع 

Allergic Bronchopulmonary Aspergillosis (ABPA)   :  

بخصوص مبتلایان به  CFبه  یانمبتلا از یدر برخ A. fumigatusبه قار  به علت حساسیت بیش از حد راههای هوایی 

استه شده و و تحمل ورزش کبا خس خس سینه شده این بیماران دچار سرفه های حاد یا تحت حاد  ایجاد شده و ،برونشکتازی

علاوه بر این یافته ها  . افتی برای آن یگرید هیبتوان توج درمان معمولی موثر باشد یا بدون آنکهاتفیلتراسیون ریوی پایدار ایجاد شده 

      .Aو آنتی بادی پرسیپیتان ضد  A. fumigatesو تست جلدی مثبت با   500به بیش از   IgEتایید تشخیص با افزایش 

fumigates یا IgG   اختصاصی علیهA. fumigates  داروی یا  یکواستروئیدصورت تایید درمان مرحله ای با کورتاست و در

 ضد قار  ضرورت دارد.

 :اختلالات تنفسی مرتبط با خواب

ه ویژه بابیماری پیشرفته ریوی و طی تشدید بیماری قفسه سینه، بیدار شدن طی خدواب، مددت کمتدر خدواب مرحلد     به CFمبتلایان به 

کنند. هیپوکسمی شبانه، بروز فشدار  حرکت سریع چشم،هیپوکسمی شبانه، هیپرکاپنه و اختلال عصبی، رفتاری همراه را بیشتر تجربه می

  نماید.خون بالای ریوی و نارسایی قلب راست را تسریع می

 . انجات تست خواب سالی یک مرتبه توصیه شده است

 :نارسایی مزمن ریوی

استفاده از ساپورت ونتیلاتوری غیر تهاجمی سدبب بهبدود   . شودویژه در حین خواب توصیه مییان کم در منزل بهتجویز اکسیژن با جر

ویژه در بیماران منتظر پیوند ریه مفید است.انجات پیوند ریه در مراحل آخر بیمداری   شود. این درمان بهتهویه و کیفیت زندگی بیمار می

باشد،. پیوند ممکن است با عوارض زیادی همراه باشد و از رهای ارجاع هنوز در دست تحقیق میریوی یک اقدات درمانی است .  معیا

   .طرفی با طولانی شدن حیات و یا بهبود کیفیت زندگی، همراه نباشد

 :نارسایی قلبی

ای باشدند و  کشدیده  افرادی که دچار بیمداری طدول  می شوند.  پذیر دچار نارسایی قلبی سمت راستبعضی از بیماران به طور برگشت

افزایش فشار خدون ریدوی و   داشته باشند اغلب دچار  خصوص در مواردی که هایپوکسمی شدیدریوی داشته باشند به بیماری پیشرفته

 شوند.نارسایی اکتسابی مزمن سمت راست قلب می

 : عوارض گوارشی

 (GERDبرگشت محتویات معده به مری) -1

سبب بدتر شدن بیماری ریوی ثانویه به ریفلاکس و بروز ویزیند   ، در صورت عدت درمان .زت استلاکس در این بیماران لافدرمان ری

 شود.و آسپیراسیون تنفسی مکرر می



 

12 

 

 پرولاپس رکتوم-2

دلیدل  افتدد. پدرولاپس رکتدوت بده    شیوع کمتدر در کودکدان بزرگتدر اتفداق مدی      یا و CFطور مکرر در شیرخواران مبتلا به این مشکل به

 .دهداستئاتوره، سوء تغذیه و تکرار سرفه رخ می

 صفراوی -بیماری کبدی -3

که  CFدزوکسی کولیک اسید بهبود بخشید. کودک مبتلا به سوتوان با تجویز اوراختلال عملکرد کبد و ارتباط با سیروز صفراوی را می

 .باشد  مناسببیماری کبدی پیشرفته باشد، اندیکاسیون دریافت پیوند کبد را دارد بخصوص اگر عملکرد ریه  دچار

 پانکراتیت -4

افزایش و لیپاز ممکن است  سطح سرمی آمیلاز به عنوان یکی از عوارض بیماران سی اف اتفاق بیافتد که در آنپانکراتیت ممکن است 

 یابد.

 سی افمشکلات غددی در بیماران 

 .ادیسم و کوتاهی قد میباشددیابت ، بیماری استخوانی، هیپوگون شامل

 :دیابت 
 10از سن  آن،  غربالگری و  برای تشخیصتوصیه می شود  که در این بیماران استمرتبط با اختالات غددی شایعترین عارضه دیابت،

و کنترل درمان با انسولین ، رژیم غذایی  قطعی، تشخیص در صورت. تست غربالگری تحمل گلوکز  خوراکی انجات شود به بعد،سالگی 

 .هر سه ماه پیگیری خواهند شد HbA1Cهای مکرر و بررسی  ونخبیماران با اندازه گیری قند  ،پس از تشخیص عفونت انجات میشود.

 :بیماری استخوانی
مبود ویتامین دی ، کمبود کلسیم، سوء تغذیه ، این عارضه به صورت کاهش تراکم استخوان میباشد.عواملی چون نارسایی پانکراس ، ک

 .کل زیر بررسی خواهند شدنسی دخیل میباشند که بر حسب پروتمصرف گلوکوکورتیکو استروئید  و کاهش هورمونهای ج
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 :تاتیر بلوغ و هیپوگونادیسم

صورت عدت پیدایش صفات ثانویه جنسی در  در از نظر بلوغ بررسی شوند. مبتلا به سی اف  بیماران به طور کلی توصیه می گردد، همه

و درمان با تستوسترون  انکه درمان با استروژن در دختر مطرح می باشد بلوغ  در تاخیر، سال  14سال و پسر بعد از  13دختر بعد  از 

 .مد نظر قرار گیردباید  اندر پسر

 :کوتاهی قد

کمبود هورمون  طبق نمودار زیرسرعت رشد مشخص شود.در صورتیکه  کلیه کودکان باید از نظر رشد قدی هر سه ماه بررسی شوند تا

  .رشد تشخیص داده شود ، درمان با هورمون  رشد کمک کننده خواهد بود
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 :تجهیزات پزشکی سرمایه ای به ازای هر خدمت 

 همانند  )نبولایزر کمپرسوری و یا مش نبولایزر دستگاه نبولایزر جهت استنشاق داروهاeflow rapid بوده  بدون صدا و که سبک

 .رساندمی مدت  نبولایزر را به  حداقل و 

 تدستگاه وس Vest  تسهیل در تخلیه ریه از چرک و ترشحات  یا جلیقه به منظور     

 لی که در فیزیوتراپی قفسه سینه کمک کننده میباشند همانند کورنت و....یوسا 

 ( دستگاه  تهویه مصنوعی غیر تهاجمی یاNIV) بیمارانی که دچار نارسائی تنفسی شده اند  برای 

 چار نارسایی تنفسی مزمن شده است.در بیماری که د دستگاه اکسیژن ساز 

 

 :زیخدمت مربوطه و استاندارد تجو ( Order ) زیجهت تجو تیافراد صاحب صلاح

فوق  (کودکان و بزرگسالان ) فوق تخصص ریه کودکان و بزرگسالان و فوق تخصص گوارش تیم پزشکی شاغل در مراکز سی اف 

مورد ) متخصص اطفال یا داخلی( لازت را در زمینه بیماری سی اف گذرانده آموزش و پزشکانی که  تخصص غدد کودکان و بزرگسالان

 . تایید قرار گرفته باشند

 جهت ارائه خدمت مربوطه: تیصاحب صلاح یارائه کننده اصل یها یژگیو

، فوق (کودکان و بزرگسالان ) فوق تخصص ریه کودکان و بزرگسالان و فوق تخصص گوارش تیم پزشکی شاغل در مراکز سی اف 

( مورد در زمینه بیماری سی اف گذرانده ) متخصص اطفال یا داخلیو پزشکانی که آموزش لازت را  تخصص غدد کودکان و بزرگسالان 

 تایید قرار گرفته باشند

 :خدمت هر هارائ جهت پزشکی مصرفی لوازم و مواد داروها،

 دارو تجویز راهنمای استانداردهای براساس
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  به بیمارآموزش ع( موارد ضروری جهت 

 پمفلت آموزشی تهیه شده است

 

 ردیصورت پذ شیرایو ستیبایم یباشد و بعد از اتمات مهلت زمان یسال م 3راهنما از زمان ابلاغ به مدت  نیاعتبار ا خیتار. 
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 بسمه تعالی 

 

 کاربرد دارو نام دارو

افراد 

صاحب 

صلاحیت 

جهت 

 تجویز

 شرط تجویز

محل تجویز 

 دارو

  دوز و تواتر مصرف دارو

 

اقدامات مورد 

نیاز قبل از 

 تجویز دارو

 توصیه ها

 اندیکاسیون
کنترا 

 اندیکاسیون

 سدیم کلراید 

 در صد 7 

Sodium 

Chloride     

inhalation, 

solution 

7% 

 بستری

 

 سرپایی

فوق 

خصص ریه ت

و  کودکان

 -بزرگسالان

در صورت 

عدم 

دسترسی  

توسط 

متخصص 

و  اطفال

داخلی 

آموزش 

 دیده

 حساسیت برای کلیه بیماران

به دارو و یا هر 

یک از اجزای 

موجوددر 

 فرمولاسیون

 

، بیمارستان 

مطب و 

 درمانگاه

 دو تا چهار  بار روزانه

4 mL delivered via a 
nebulizer 2-4 times a day 

اقدام  به

پاراکلینیک 

خاصی نیاز 

 ندارد

در بیمارانی که 

با استفاده از 

دارو دچار 

برونکواسپاسم 

می شوند 

توصیه می 

گردد، قبل از 

شروع دارو ، 

از 

 برونکودیلاتور 

 شود. استفاده 

 

درصدداروی  7سدیم کلراید 

انتخابی برای رقیق کردن 

ترشحات راههای هوایی در 

بیماران سی اف میباشد که 

هت انجام فیزیوتراپی و ج

خروج خلط از ریه ها از آن 

  استفاده میگردد .

سدیم کلراید 

 درصد7استنشاقی 

 (+PH)پلاس

)سدیم هیپرتونیک 

 (+ بی کربنات

Dornase alfa 
 

برای تمام بیماران بالای 

 -سال6

برای بیماران کمتراز 

سال براساس صلاحدید 6

 پزشک

یک بار  میلی لیتری 2.5یک ویال 

 در روز

)بیشتر از آن براساس 

 صلاحدیدپزشک(

این دارو جزء داروهای 

ضروری بیمار بوده و استفاده 

از آن برای بیماران ضروری 

 است
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 کاربرد دارو نام دارو

افراد 

صاحب 

صلاحیت 

جهت 

 تجویز

 شرط تجویز

محل تجویز 

 دارو

  دوز و تواتر مصرف دارو

 

اقدامات مورد 

نیاز قبل از 

 تجویز دارو

 توصیه ها

 اندیکاسیون
کنترا 

 اندیکاسیون

 سالبوتامول

Salbutamol 
Oral spray 

100mcg/puff 
Amp nebulizer 
2.5mg/2.5ml 

در صورت وجود علایم  

قبل از اسپاسم برونکو

 شاقیسایر داروهای استن

 استنشاقی :فرم اسپری 

2-6 PUFF  
 نبولایزر:فرم 

 میلی گرمی 2.5یک ویال 

اقدام خاصی 

 لازم نیست.

در صورت بروز تاکیکاردی  

 وترمور دوز دارو کاهش یابد.
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 نام دارو
 کاربرد 

 دارو

افراد صاحب 

صلاحیت جهت 

 تجویز

 شرط تجویز
محل تجویز 

 دارو

  دارودوز و تواتر مصرف 

 

اقدامات مورد 

نیاز قبل از 

 تجویز دارو

 توصیه ها

 اندیکاسیون
کنترا 

 اندیکاسیون

توبرامایسین 

 استنشاقی

 

 بستری/

 سرپایی

فوق تخصص ریه 

و  کودکان

 بزرگسالان

در صورت عدم 

دسترسی  توسط 

و متخصص اطفال 

آموزش داخلی 

 دیده

 

-در صورت کشت حلق

 خلط مثبت سودوموناس

 حساسیت

به دارو و یا هر 

یک از اجزای 

موجوددر 

 فرمولاسیون

 

، بیمارستان 

مطب و 

 درمانگاه

بصورت یکماه در  دو بار روزانه

 میان

Tobramycin nebulized: 
300 mg 

BID 
TOBI: 

112(4 × 28 mg capsules) 

BID 
 

28 days on, 28 days off 

کشت خلط یا 

 حلق

)درصورت 

مثبت  شدن 

سودوموناس 

 ائروژینوزا(

در صورت کشت مثبت 

سودوموناس )به صورت 

حاد(بخاطر خاصیت -مزمن

ضدسودوموناسی این انتی 

بیوتیک بصورت استنشاقی 

برای  , استفاده می شود

جلوگیری از ایجاد مقاومت 

دارویی بصورت یکماه در 

 .میان استفاده شود
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 نام دارو
 کاربرد 

 دارو

افراد صاحب 

صلاحیت جهت 

 تجویز

 جویزشرط ت
محل تجویز 

 دارو

  دوز و تواتر مصرف دارو

 

و  اقدامات مورد نیاز قبل

 اندیکاسیون تجویز دارو  حین
کنترا 

 اندیکاسیون

Colistimethate  تزریق وریدی

 در بیمارستان، 

و یا به فرم 

 استنشاقی

 بستری/سرپایی

فوق تخصص 

و  ریه کودکان

 بزرگسالان

 

-در صورت کشت حلق

 دوموناسخلط مثبت سو

مقاوم به توبرامایسین و 

 یا 

multi drug 

resistance 

pseudomonas 

 حساسیت

به دارو و یا 

هر یک از 

اجزای 

موجوددر 

 فرمولاسیون

 

، بیمارستان 

مطب و 

 درمانگاه

  اترجیحا ببه فرم استنشاقی 

اشکال دارویی مختصص 

 استنشاقی) بدون نگهدارنده(

37.5–75mg BID 
28 days on, 28 days off 

 در مورد تزریق وریدی:

2.5–5 mg/kg/day divided 
q8h  

 BUN/Sr crمانیتورینگ 

 علایم نوروتوکسیسیتی
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 کاربرد دارو نام دارو
افراد صاحب صلاحیت 

 جهت تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
دوز و تواتر مصرف 

 دارو

اقدامات مورد نیاز 

تجویز   و حین قبل

 دارو
 کنترا اندیکاسیون کاسیوناندی

 ونکومایسین

به صورت 

تزریق وریدی 

 آهسته

در صورت  

 نیاز به صورت

Home care 
بسته به صلاح 

دید پزشک 

معالج و شرایط 

 بیمار

فوق تخصص ریه 

 و بزرگسال کودکان

در صورت عدم 

دسترسی  توسط 

و داخلی متخصص اطفال 

 آموزش دیده

در صورت کشت 

حلق مثبت از 

اف نظر است

مقاوم به 

متیسیلین و 

شواهد حمله حاد 

 تنفسی

 حساسیت

به دارو و یا هر یک از 

اجزای موجوددر 

 فرمولاسیون

 

، مطب و بیمارستان 

 درمانگاه

40mg/kg/day 
Divided in 2 or 

3 doses 

در موارد مصرف 

همزمان با 

آمینوگلیکوزیدها یا 

وجود بیماری کلیوی 

مانیتور BUN/Crباید 

ه ای شود.)حداقل هفت

 یک نوبت(
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 کاربرد دارو نام دارو
افراد صاحب صلاحیت 

 جهت تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
دوز و تواتر مصرف 

 دارو

اقدامات مورد نیاز 

تجویز و حین  قبل 

 دارو
 کنترا اندیکاسیون اندیکاسیون

 لینزولید

 
 
 
 

تزریقی 

وخوراکی 

بصورت 

سرپایی و 

 بستری

ریه فوق تخصص 

 و بزرگسالان کودکان

 
 

در صورت کشت 

حلق مثبت و 

شواهد حمله حاد 

تنفسی به عنوان  

درمان ضد 

استاف مقاوم به 

 شروع متیسیلین

 میشود.

 حساسیت

به دارو و یا هر یک از 

اجزای موجوددر 

 فرمولاسیون

در موارد نارسایی کلیه و *

کبدی،تاریخچه تشنج 

،فنیل کتونوری،در 

ید استفاده از دارو با

 احتیاط کرد.

، مطب و بیمارستان 

 درمانگاه

 خوراکی و تزریقی:

 
10mg/kg/q12h 

 
 

  CBC diff 

معمولا به صورت  

 هفتگی
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 کاربرد دارو نام دارو
افراد صاحب صلاحیت 

 جهت تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
دوز و تواتر مصرف 

 دارو

اقدامات مورد نیاز 

تجویز و حین  قبل 

 دارو
 کنترا اندیکاسیون اندیکاسیون

 آمیکاسین

تزریق وریدی 

در بیمارستان، 

در صورت نیاز 

 به صورت

Home care 
بسته به صلاح 

دید پزشک 

معالج و شرایط 

 بیمار

و یا به فرم 

 استنشاقی

 

فوق تخصص ریه 

 و بزرگسالان کودکان

در صورت عدم 

دسترسی  توسط 

و داخلی متخصص اطفال 

 آموزش دیده

 

ر صورت کشت د

خلط یا  حلق 

مثبت از نظر 

سودوموناس یا 

مایکوباکتریوم  

غیر سلی و 

شواهد حمله حاد 

 تنفسی

 حساسیت

به دارو و یا هر یک از 

اجزای موجوددر 

 فرمولاسیون

مطب و بیمارستان، 

  درمانگاه

15-30 
mg/kg/day 

 
Divided in 2-3 

doses 
لازم به ذکر است *

بسته به شرایط بیمار 

ست این دارو ممکن ا

به صورت نبولایزر 

 هم استفاده گردد.

مانیتورینگ 

BUN/Cr هفته ای یک

و ادیومتری  نوبت

بسته به صلاحدید 

 پزشک
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 کاربرد دارو نام دارو
افراد صاحب صلاحیت 

 جهت تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
دوز و تواتر مصرف 

 دارو

اقدامات مورد نیاز 

تجویز و حین  قبل 

 ودار
 کنترا اندیکاسیون اندیکاسیون

 آمپول سفتازیدیم

تزریق وریدی 

در بیمارستان، 

در صورت نیاز 

 به صورت

Home care 
بسته به صلاح 

دید پزشک 

معالج و شرایط 

 بیمار

 

فوق تخصص ریه 

 و بزرگسالان کودکان

در صورت عدم 

دسترسی  توسط 

و داخلی متخصص اطفال 

 آموزش دیده

در صورت کشت 

ق مثبت حل

سودوموناس و 

شواهد حمله حاد 

 تنفسی

 حساسیت

به دارو و یا هر یک از 

اجزای موجوددر 

 فرمولاسیون

مطب و بیمارستان، 

  درمانگاه
50mg/kg/q8h 

در موارد مصرف 

همزمان با 

آمینوگلیکوزیدها یا 

وجود بیماری کلیوی 

باید زمینه ای 

BUN/Cr مانیتور

شود.)حداقل هفته ای 

 یک نوبت(
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 نام دارو
 کاربرد 

 دارو

افراد 

صاحب 

صلاحیت 

جهت 

 تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
  دوز و تواتر مصرف دارو

 

اقدامات مورد نیاز قبل از 

 تجویز دارو
 توصیه ها

 اندیکاسیون
کنترا 

 اندیکاسیون

Pancrelipase 
2(Creon®) 

 کرئون

 سرپایی

/ 

 بستری

 
 
 
 
 
 
 
 

فوق 

 گوارش

اطفال و 

 زرگسالب

در صورت 

عدم 

دسترسی  

توسط 

متخصص 

و اطفال 

داخلی 

آموزش 

 دیده

 
 
 

. 

نارسایی لوزالمعده 

 قطرات مبنای بر

 و چربی فراوان

 از کمتر الاستاز

 ازمایش در 2٠٠

 مدفوع

 
 
 

 حساسیت

به دارو و یا 

هر یک از 

اجزای 

موجوددر 

 فرمولاسیون

 
 
 
 

، مطب بیمارستان 

 و درمانگاه

 
 

که بر  دوز محاسبه شده 

اساس صلاح دید پزشک 

  معالج می باشد همراه با

 یا میان و ییهروعده غذا

 ها وعده

 

بررسی مدفوع بیمار از نظر 

 فعالیت الاستاز و قطرات چربی

 
 
 
 

با توجه به این که 

اشکال دارویی این 

محصول به صورت 

کپسول های حاوی 

گرانول های انتریک 

کوت یا میکروسفیر 

 مقاوم به اسید معده

می باشد؛ می توان 

محتوای کپسول را 

ازطریق مایعات 

)مثل آب  اسیدی

و یا  پرتقال (

)مثل غذاهای نرم 

دون پوره سیب( ب

 جویدن مصرف کرد.

                                                           
2 pancreatic enzyme supplementation: capsule enteric coat  
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 نام دارو
 کاربرد 

 دارو

افراد 

صاحب 

صلاحیت 

جهت 

 تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
  دوز و تواتر مصرف دارو

 

اقدامات مورد نیاز قبل از 

 تجویز دارو
 توصیه ها

 اندیکاسیون
کنترا 

 اندیکاسیون

Ursodeoxy 
cholic acid 

(UDCA) 

اورسودئوکسی 

 کولیک اسید

 
 

 سرپایی

/ 

 بستری

فوق 

 گوارش

اطفال و 

 بزرگسال

در صورت 

عدم 

دسترسی  

توسط 

متخصص 

و اطفال 

داخلی 

آموزش 

 دیده

 

:  کبد گیری در

 کلستاز بصورت

بودن  بالا) 

 بیلیروبین

 ( کونژوگه )مستقیم

 

 حساسیت

به دارو و یا 

هر یک از 

اجزای 

موجوددر 

 فرمولاسیون

 
 

، مطب بیمارستان 

 و درمانگاه

10-20mg/kg/day  به یبررسی تست های کبد 

دوره ای بسته به  صورت

  صلاحدید پزشک

AST/ ALT/ ALB/) 

GGT/ BiL/ PT/ ALP). 

- 
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 کاربرد دارو نام دارو
افراد صاحب صلاحیت 

 جهت تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
دوز و تواتر مصرف 

 دارو

اقدامات مورد نیاز 

 قبل از تجویز دارو
 توصیه ها

 کنترا اندیکاسیون اندیکاسیون

های محلول   ویتامین

 (A,D,E,Kدر چربی )

 

 ری/بست

 سرپایی

اطفال و  فوق گوارش

 بزرگسال

فوق ریه اطفال و 

 بزرگسال

در صورت عدم 

به همکاران دسترسی 

فوق تخصص اشاره 

توسط  شده در بالا،

و متخصص اطفال 

 آموزش دیدهداخلی 

در تمام بیماران مبتلا 

 به نارسایی پانکراس

 حساسیت

به دارو و یا هر یک 

از اجزای موجوددر 

 فرمولاسیون

 

، مطب و ستان بیمار

 درمانگاه

بسته به شرایط 

بالینی بیمار و 

صلاحدید پزشک 

 معالج

ازمایش دوره ای 

 چک سطح سرمی

 دربا توجه به این که 

حاوی  محصولات ایران

 این خاص ویتامین

 تمام حاوی که بیماران

 یک در ویتامینها این

در حال  است محصول

 حاضر موجود نمی باشد

لذا درمان کمبود این 

 بصورت غذی هاریز م

 نیاز بسته به  تک تک

 .خواهد بود بیماران

توصیه موکد به  ولی

تامین و دسترسی به 

محصولات مکمل ویژه 

 می باشد. CFبیماران 

 
 

 

ه ای و دهانی، توصیه می گردد تصمیم گیری بسته به شرایط و یا پودرهای مکمل تغذیه رود  MCT oilلازم به ذکر است در مورد سایر مواد موردنیاز تغذیه ای از قبیل سایر ویتامین ها و مینرال ها،  

 بیمار مطابق صلاحدید پزشک معالج و همکاران متخصص در امور تغذیه صورت پذیرد.
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 کاربرد دارو نام دارو
افراد صاحب صلاحیت 

 جهت تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
دوز و تواتر مصرف 

 کنترا اندیکاسیون اندیکاسیون دارو

 شیر پر کالری

برند موجود در حال 

 حاضر:

 infatrini 

 سرپایی/

 بستری

 فوق گوارش

 اطفال 

در صورت عدم 

دسترسی  توسط 

متخصص اطفال آموزش 

 دیده

 

درشیرخواران 

 زیر یک سال
 حساسیت شیر گاو

، مطب و بیمارستان 

 درمانگاه

 حداقل روزی یک بار

به منظور افزایش 

 وزن
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 ربرد داروکا نام دارو
افراد صاحب صلاحیت 

 جهت تجویز

 شرط تجویز

 محل تجویز دارو
دوز و تواتر مصرف 

 دارو
 توصیه ها

 کنترا اندیکاسیون اندیکاسیون

 شیر پر کالری رژیمی

برند موجود در حال 

 حاضر:

 peptamin junior 
Kanso LIPANO 

Monogen 

 سرپایی/

 بستری

 فوق گوارش

 اطفال 

در صورت عدم 

ترسی  توسط دس

متخصص اطفال آموزش 

 دیده

 

 حساسیت به شیر گاو بالای یکسال
، مطب و بیمارستان 

 درمانگاه
 حداقل یک  نوبت

در تمام بیماران با 

کمبود وزن مخصوصا 

 PEG در بیماران دارای

 


