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 مقدمه:

بروز آنتی بادی و شدید گزارش شده است  Aوفیلی هممبتلا به بیماران  %35تا  15های مختلف جهانی بطور متوسط حدود آمار در

به دلایل زیر مهمترین عارضه فعلی ؛ همچنین نیازمند به فاکتورهای درمانی میانبر انعقاد هستند ،مهارکننده در هموفیلی بویژه با تیتر بالا

 هموفیلی محسوب می شود: 

منابع سبب کاهش تدریجی سهم سایر بیماران هموفیلی از برابر که بویژه در محدودیت  5تا  3افزایش هزینه درمان تا حداقل .1

 بودجه های درمانی میشود.

 ید سایر عوارض بیماری و موربیدیتیی با منابع محدود که منجر به تشدیعدم دسترسی کافی به فرآورده درمانی بویژه در کشورها .2

روز مواجهه اول  50یعنی در  ،سنین کودکی این امر بخصوص با توجه به بروز مهارکننده در و افت کیفیت زندگی می شود.

 اهمیت دوچندانی پیدا میکند. -درمانی

 باشد. پاسخ درمانیبرای ارزیابی مناسب   که آزمایشگاهیهای    به روشعدم امکان مانیتور کردن  .3

 یک از فرآورده های میانبر موجود عدم پاسخ درمانی قطعی در استفاده از هر .4

در حال حاضر تنها درمان شناخته شده در جهان برای ریشه کن  ،زم در پیشگیری از بروز مهار کنندهجدا از انواع توصیه های لا .5

این روش  ،موارد خفیف و متوسطدر ولی  است " القا تحمل ایمنی "شدید روش درمانی Aکردن مهارکننده در بیماران هموفیلی 

  .واجد مهارکننده  کاربرد دارد شدید Aکمتر بکار می رود و تقریبا منحصرا در هموفیلی  درمانی

 این روش درمانی به دلایل ذیل کمتر به کار می رود: Bدر هموفیلی نوع 

 در این بیمارانبا توجه به شیوع بسیار کمتر مهار کننده  -

  Bعوارض بیشتر این روش درمانی )بخصوص آنافیلاکسی و بروز سندروم نفروتیک( در هموفیلی   -

 A در هموفیلی ه درمان القا تحمل ایمنیب نسبت احتمال پاسخ کمتر  -

 

  به همراه کد بین المللی (بررسی )فارسی و لاتین  عنوان دقیق خدمت مورد: 

 آنتی بادی مهارکننده شدید واجد  A القائ تحمل ایمنی در بیماران هموفیلی 

Immune Tolerance Induction (ITI)in Patients with Hemophilia A,sever and Inhibitors 

 

 تعریف و تشریح خدمت مورد بررسی :  

روشی درمانی است که در آن آنتی بادی های مهارکننده ضد فاکتور های انعقادی ریشه کن می شوند و به دو روش  ،القا تحمل ایمنی

 انجام می شود:

: این روشها در حال بکارگیری داروهای ایمونوسوپرسیو و روش های خارج کردن آنتی بادی با پلاسمافرزیس سنگین و ویژه -1

 حاضر در هموفیلی ارثی حداقل بعنوان خط اول درمان کاربرد ندارند.

در  هشتفراموشی سیستم ایمنی بیمار با تزریق مستمر و روزانه دوزاژ بالای فاکتور هدف )مثلا فاکتور  ءالقا تحمل ایمنی یعنی القا -2

 40بکار گرفته شد و در  1977بادی. این روش اولین بار در سال ( به مدت طولانی تا ریشه کن شدن کامل تولید آنتی Aهموفیلی

 در هموفیلی ارثی تبدیل شده است. سال گذشته تدریجا به خط اول درمان القا تحمل ایمنی
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 :تحمل ایمنی ءالقا مکانیزم اثر

ورد خونریزی دهنده شدید مکرر( )غیر التهابی و عدم وجود م بطور مزمن در شرایط کم خطر ایمنی هشتورود مقادیر بالای فاکتور 

 FVIII-specificدر جهت مهار کردن FVIII-specific suppresor T cellsموجب میشود که آستانه مواجهه با دوزهای پایین در 

effector T cells     فعال شوند و نهایتا به مهار کاملFVIII-specific memory B-cell .می انجامد  

Apostolou & von Boehmer, 2004; Chen et al, 2004)) 

 اندیکاسیون های خدمت(: شرایط بالینی انتخاب بیمار( 

o  کلیه بیماران هموفیلیA  واحد بتسدا به روش نیجمن جدید که به درمان  1، واجد مهار کننده پایدار بالاتر از سال 18شدید زیر

 .پاسخ بالینی نمی دهند هشتبا دوز های معمول فاکتور 

o کمیته در یک آزمایشگاه مرجع یا تایید شده ،ماهدوبه فاصله حداقل  ،نوبت 2حد اقل در تیتر آن باید  کهی بادی تایید حضور آنت 

 معیار تعیین اولویت شامل موارد ذیل می باشد: صورت گرفته باشد. ،انعقاد

 اصلی:های  اولویت

   بتسدا  5بالای یا  مساوی با تیتر مهارکنندهبیماران  -

  بتسدا 200>ر آنتی بادی داکثر سابقه تیتح -

 واحد بتسدا  10>تیتر قبل از شروع درمان -

 اولویت دوم:

 بالا یا میانبرهای انعقادی مکرر دارند. هشتبتسدا که بدلیل خونریزی های مکرر نیاز به مصرف فاکتور  5 از بیماران با تیتر کمتر  -

 

 

 :درمان القائ تحمل ایمنی در کشور 

 یا  ادامهرژیم وزاژ و شروع د شرایط بالینی انتخاب بیمار

یکروز در میان )سهه   بصورت Unit/kg 50: "1رژیم "رژیم با دوز پایین  واحد بتسدا 5کمتر از حداکثر سابقه تیتر آنتی بادی 

فرآورده مصرفی ترجیحا همان فهرآورده   بار در هفته( در یک دوز در روز.

 .ای باشد که تا کنون معمولا بیمار استفاده می کرده است

واحد بتسدا و  5بیشتر یا مساوی حداکثر سابقه تیتر آنتی بادی 

 واحد بتسدا 200کمتر یا مساوی 

 *بروز اندیکاسیون تشدید رژیم درمانی حین درمان قبلی

این رژیهم درمهانی تعریهد شهده بهرای شهرو         :"2 رژیم" رژیم اصلی  یا

رار مهی  قه  3تحت رژیهم  بجز موارد استثنائ که ) درمان در کلیه بیماران

)بهه ببهارتی در    Unit/kg 100بیماران با دوز حهداق   می باشد. گیرند(

نرسد( روزانه ترجیحا در دو دوز منقسم  100راند کردن دوزاژ به کمتر از 

درمان می شوند. فرآورده مصرفی ترجیحا همان فرآورده ای باشد کهه تها   

 کنون معمولا بیمار استفاده می کرده است.

با یکی از  بتسدا 200بیش ازآنتی بادی  حداکثر سابقه تیتر

 ذی :ط شرای

ماه  بدم  6پس از بیمار تیتر آنتی بادی قب  از شرو  درمان .1

 100روزانه به صورت تجویز  Unit/kg  200:"3رژیم "یا  دوز بالایم ژر

Unit/kg  برای دوبار در روز انجام میشود. فرآورده مصرفی ترجیحا

 همان فرآورده ای باشد که تا کنون معمولا بیمار استفاده می کرده است.
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 .واحد کاهش نیافته باشد 10به زیر  هشتمصرف فرآورده واجد 

 در شرو  درمان سال از بروز مهارکننده 5از بیش گذشت .2

 *ان قب بروز اندیکاسیون تشدید رژیم درمانی حین درم.3

 

 

 :قبلی رژیم درمانی حین درمان (تشدیدتغییر )اندیکاسیون  *

به تشخیص پزشک هشت خونریزی های مکرر حین درمان و نیاز بیش از حد به مصرف میانبر یا دوزاژ بالای درمانی فاکتور  -1

 درمانگر و با هماهنگی مدیریت بیماری های خاص معاونت درمان وزارت بهداشت

کمتر از شود و اگر کاهش تیتر زیابی اردر حین درمان میبایست تیتر مهارکننده ماهه  6در فواصل ، ITIپس از سه ماه اول شروع  -2

 6فواصل  و به خواهد بوددرمان  9اولین ارزیابی در ماه ) .بیمار کاندید تشدید رژیم درمانی است ؛باشد ماه قبل 6نسبت به  20%

 ماهه ادامه خواهد یافت.(

موفق درمان طیی   ن پس انتظار می رود در یک سیرتیتر مهارکننده بالا می رود و از آ معمولا، آمنزی توضیح: در سه ماه اول بدلیل پدیده 

واحید بتسیدا    8مثلا اگر بیماری با تیتر مهارکننیده   )تیتر مشاهده شود. کاهش ،نخستنسبت به پیک تیتر سه ماهه  %20ماه حداقل  6هر 

برسد و در ماه  160کمتر از  باید به 9باشد در ماه  200بدست آمده  را شروع کرده است در طی سه ماهه نخست حداکثر تیتر ITIدرمان 

 باشد که معمولا سرعت افت بسیار سریعتر از این است.( 110کمتر از  15

رسید به  200و اگر به بالای  2رسید درمان به رژیم  40( اگر تیتر آنتی بادی به بالای 1در حین درمان با رژیم دوز پایین )رژیم  -3

 تغییر می یابد. 3رژیم 

به بعد هر چند با روشهایی مانند استفاده از فاکتورهای واجد فون ویلبراند یا روشهای  3تشدید درمان از پروتکل  -

 ایمونوسوپرسیو و ریتوکسیماب و غیره پیشنهاد شده است ولی فعلا در برنامه رسمی کشوری جایگاهی ندارد.

 

 برای داروهای میانبر در صورت بروز خونریزی در حین درمان: توصیه شده دوزاژ* 

و در صورت تجویز شود تزریق  kg/µ 270در موارد شدیدتر و  دوز 3تا ساعت  4تا  2هر  kg/µ 90: نوترکیب فعال 7 فاکتور .1

 . مراجعه کند در هر دو مورد، میبایست بیمار به مرکز عدم پاسخ بالینی

2. aPCC(فایبا(: Unit/kg 75  مراجعه  مار به مرکزمیبایست بی دوز 3ساعت تزریق و در صورت عدم پاسخ بالینی پس از  8هر

 میبایست بیمار به مرکزدوز  2ساعت تزریق و در صورت عدم پاسخ بالینی پس از  12ر ه Unit/kg 100کند یا در موارد شدیدتر 

 .مراجعه کند

 

  شروعITI  به تاخیر بیفتدمی تواند  موارد ذیلدر: 

o  در بدو شروع  ،ماه آینده 6به عمل جراحی در  احتمال نیازITI . 

o که خونریزی شدید تحت درمان دارند یا عمل جراحی در پیش دارند باید درمان القا تحمل ایمنی به تاخیر بیفتد. مارانیدر بی 

o  سابقه قبلیITI 

o مصرف قبلی یا فعلی ایمونوسوپرسیو 

 

  موارد ذیل ضروری استکسب رضایتنامه والدین برای: 

 انجام درمان و تعهد به استمرار درمان مطابق دستورالعمل  -1

 کت و/ یا فیستول- نصب پورت -2
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 تکمیل و تحویل کلیه فرمهای مورد نیاز -3

هفته سبب شکست درمانی خواهد شد.  به والدین باید توضیح آگاهانه داده شود که قطع درمان به هر عنوان و بویژه به مدت بیش از دو

 ی انتخاب بیمار است.لذا قابل اعتماد بودن و همکاری والدین به تشخیص و تایید پزشک درمانگر شرط اصل

  پاسخ درمان:ارزیابی 

 :بمنزله موفقیت درمان می باشد هر سه یافته زیردستیابی به  موفقیت درمان: 

 و ( جدید بتسدا به روش نیجمن 4/0واحد بتسدا یا  6/0کمتر از تیتر منفی مهار کننده ) .1

 و میزان مورد انتظار  %66ز بیشتر ا ن مساوی یااز سطح قبل از تزریق( به میزا بازیابی سطح فاکتور )افزایش سطح فاکتور .2

  ساعت از تزریق دوز 48انعقادی پس از  هشتساعت شده باشد یا سطح فاکتور  7بیش از  هشتنیمه عمر فاکتور  .3

Unit/kg50 ، باشد  %1مساوی یا بیشتر از. 

تعیین نیمه عمر معمولا از شاخص  در ساعت 48تا  24توجه به مشکلات نمونه گیری های مکرر در کودکان به مدت  با توضیح:

  (British Journal of Haematology, 2013, 160, 153–170)        .ددوم استفاده میشو
 

 :موفقیت نسبی درمان 

 وواحد بتسدا  5کاهش سطح مهارکننده به زیر  .1

 وعدم نیل به شاخص های بازیابی سطح فاکتور و نیمه عمر یا فارماکوکینتیک قابل قبول  .2

ای انعقادی در میانبره )هرچند با دوز بالاتر و فواصل کوتاه تر( و عدم نیاز بههشت سخ بالینی مناسب به تزریق فاکتور پا .3

 وکنترل خونریزی 

لاکسی با یماه پروف 12یا  (On demand) ماه درمان موردی 6واحد پس از  5عدم بازگشت تیتر آنتی بادی به بالای  .4

 هشت فاکتور 

 (: درمان در صورت بروز خونریزی On demandدرمان موردی )* 

 * درمان پروفیلاکسی: تزریق پیشگیرانه فاکتور هشت طبق دستورالعمل کشوری برای پیشگیری از بروز خونریزی

 

 :شرایط قطع کامل درمان 

 موفقیت کامل درمانی پس از طی دوران تخفیفی تدریجی درمان  .1

نسبت به ماه  9ه ین ارزیابی باید در ماولننده در فواصل شش ماهه )اسطح مهارک %20عدم تداوم کاهش شکست درمانی :  .2

 باشد( 3

ادامه خواهد داشت )تا نیل به تعریف موفقیت کامل یا نسبی( و  درمان پیدا کند،ماهه ادامه  6 برای %20زمانیکه افت بیش از  تا* 

 وش قطع یا سوییچ درمان در ادامه خواهد آمد()ر در غیر اینصورت درمان متوقف یا به پروتکل قویتر تغییر خواهد یافت.

 میتواند سبب بالا رفتن موقتی تیتر آنتی بادی شود لذا قبل از اطلاق شکست درمانی باید این مورد رد شود. کت- عفونت پورت *

 

 از درمان  معیار خروج  : 

o هر دلیله عوارض غیر قابل اصلاح پورت و عدم امکان نصب پورت مجدد ب 
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o عدم ارائه مستندات و و همچنین  دوزاژ و فواصل ،در رعایت پروتکل دقیق رمانی بیمار یا والدین به هر دلیلعدم تمکین د

 فرم های ضروری

o  هفته به هر دلیل 2قطع دارو به مدت بیش از 

o  3بروز شرایط تشدید درمان در حین اجرا درمان رژیم 

 

 درمانی: روند پایش 

چک  CBCآزمایش مهار کننده و  ، درمانشروع در روز و کسب رضایتنامه ثبت نام  ،از بیماران پس از تکمیل پرونده درمانی .1

 .میشود

 .حداقل دوز روزانه نرسدبه کمتر از باید به گونه ایی عمل شود که میزان تزریق  کردن دوزاژ هنگام تنظیم .2

 .صورت گیردهموفیلی  در بخش از طریق پورت یا رگ محیطی تزریق روزانه ،مهارت کافی والدینکسب تا  .3

های موجود در )فرم  بیمار مراجعه حضوری داشته و ضمن تحویل برگه های اطلاعات درمانی ماه ،در پایان هر ماه درمانی .4

 و داروی ماه بعد تحویل می گردد. ثبت میگردد آزمایشات و اطلاعات لازم ،معاینه شده ،(پرونده

 ن بعمل می آید:مرحله آزمایشات به ترتیب از بیمارا چهارحین درمان  در .5

 اندازه گیری ماهیانه تیتر مهارکننده .5.1

)کمتر از  انعقادی: پس از دو بار متوالی منفی شدن تیتر مهارکننده هشت)ریکاوری( سطح فاکتور  بازیابیماهیانه ارزیابی  .5.2

 24در حالیکه بیمار پس از مراجعه به درمانگاه  ،ماه ( در پایان هرجدید بتسدا به روش نیجمن 4/0واحد بتسدا یا  6/0

انعقادی دریافت  هشتفاکتور  ،واحد به ازاء کیلوگرم وزن بدن 50به میزان  ،ساعت از تزریق روز قبلش گذشته باشد

 گرفته می شود: بیمارمیکند و نمونه های زیر از 

 Hb)چک  هشتتیتر فاکتور  ،تیتر مهارکننده ،Hbسی سی سیتراته: چک  5/2نمونه  3 :قبل از تزریقدقیقه صفر  .5.2.1

 برای پایش آنمی بدنبال خونریزی ها و خونگیری ها می باشد(

 هشتسی سیتراته: تیتر فاکتور  سی 5/2یک نمونه  :بعد از تزریق  15دقیقه  .5.2.2

  :نمونه ها سریعا پس از برچسب حاوی نام و نام  تزریق می شود. پروتکل گرفتن نمونه ها مابقی دوز روزانه پس ازتوضیح

نوع آزمایش درخواستی به آزمایشکاه رفرانس ارسال شده و جواب و  (15یا دقیقه 0)دقیقه  ساعت ،تاریخ، خانوادگی بیمار

   .آنها در مراجعه بعدی ارزیابی می شود

فارماکوکینتیک قابل قبول برای کاهش شدت درمان: در بیماری که در دو نوبت متوالی اولا تیتر هر سه ماه یکبار ارزیابی  .5.3

فاکتور از تزریق  بعد ساعت 24پس از  ؛می باشد %66سطح فاکتور بالاتر یا مساوی  نیا بازیابیمهارکننده منفی شده و ثا

فارماکوکینتیک  ؛باشد %1 انعقادی بالاتر یا مساوی هشتسطح فاکتور  ،کیلوگرمهر واحد به ازائ  50به میزان  هشت

 ود.قابل قبول تلقی می ش  2و 1برای کاهش شدت درمان در پروتکل های  ،فاکتور

تعیین واقعی نیمه عمر علاوه : برای قطع درمان انعقادی هشتفاکتور و/یا فارماکوکینتیک مورد قبول ارزیابی نیمه عمر  .5.4

ساعت از کودک می  48بر پروسه بسیار پیچیده محاسبات فارماکوکینتیک نیاز به خونگیری های متعدد و طولانی در طی 

که در بیماری در دو نوبت متوالی اولا تیتر مهارکننده منفی  در صورتی ،تبرمعاخیر و لذا بر اساس گایدلاین های  باشد.

 50به میزان  هشتبعد از تزریق فاکتور  ساعت 48پس از  ؛باشد %66شده و ثانیا بازیابی سطح فاکتور بالاتر یا مساوی 

طبیعی یا  ،رماکوکینتیک فاکتورفا ؛باشد %1 انعقادی خون بالاتر یا مساوی هشتسطح فاکتور  کیلوگرم،هر واحد به ازائ 

 قابل قبول تلقی می شود.
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 :بجز ) در صورتیکه بدلیل تعطیلات یا هر علت دیگری امکان انجام آزمایش یا ارسال نمونه های انعقادی توضیحات مهم

Hb)  15مدت  دور به 2500-1500 پس از سانتریفوژ با دور بالا ، نمونه خونهااز   نباشد؛رفرانس مقدور  گاهآزمایشبه 

. ارسال نمونه فریز شده مذکور به آزمایشگاه یا شوددرجه نگهداری  -80و ترجیحا  -20 پلاسما را جدا کرده و در ،دقیقه

 .حمل شودباید با هماهنگی آزمایشگاه دقیقا در روز انجام آزمایش باشد یا اگر قبل از آن ارسال میشود باید در یخ خشک 

 :تغییرات برنامه درمان 

o در قسمت اندیکاسیون تغییر )تشدید( رژیم درمانی حین درمان قبلی، ذکر گردیده است.(توضیحات تفصیلی ) رمانتشدید د 

o شامل موارد ذیل می باشد تخفیف درمان: 

 داشته اند. قرار  3 رژیمکه روی  بیمارانیموفقیت کامل درمانی در  -

اولا تیتر مهارکننده منفی شده و ثانیا بازیابی  متوالیدر دو نوبت قرار دارند: اگر  2یا  1در بیمارانیکه روی پروتکل  -

. سطح  هشتفاکتور  Unit/kg 50ساعت پس از تزریق   24می باشد پس از  %66سطح فاکتور بالاتر یا مساوی 

 2و 1باشد فارماکوکینتیک فاکتور برای کاهش شدت درمان در پروتکل های  %1 انعقادی بالاتر یا مساوی هشتفاکتور 

  قابل قبول تلقی می شود.

 

o :کاهش تدریجی دوزاژ با رعایت موارد زیر انجام می شود 

 دوز قبلی  % 50تغییر در دوزاژ به میزان حداکثر  -

افزایش  ،فظ شرایط تخفیف درمانو ح به مدت دو ماهواحد به ازائ کیلوگرم  Unit/kg 50ز پس از رسیدن به دو -

 تبدیل می شود. 1رژیم های درمانی نهایتا به  رژیمروز در میان. به عبارتی همه یک فواصل تزریق از روزانه  به 

تا حداقل یکسال بعد از موفقیت درمانی یا رسیدن به درمان به  موارد ذکر شده در بالاطبق بر پایش ماهیانه آزمایشات  -

 ک روز در میان باید ادامه یابد.ی Unit/kg 50سطح پروفیلاکسی 

)اعم از بروز مجدد تیتر آنتی بادی یا کاهش بازیابی سطح فاکتور و یا  مثبت زمایشگاهیآ علائمدر صورت هرگونه : 1تبصره 

 میبایست به درمان اصلی بازگشت. ساعت( 24پس از  %1هشت به زیر افت سطح فاکتور 

روز خونریزی ب مبیاشد. حین درمان )بیش از قبل( نیازمند تزریق بالاتر فاکتور برای درمانر مکربروز خونریزی های : 2تبصره 

برای کنترل خونریزی در  هشتدر هر بیماری متصور است ولی اگر دفعات خونریزی خود بخود و/یا دوزاژ تزریقی فاکتور 

  حال افزایش است باید درمان به سطح قبلی برگردد.

 

 کنترل عوارض 

 یکتب بیشتر از یا  ( درجه سانتی گراد از طریق زیربغل 38<)تب بالا ، عفونت پورتبیمار درصورت بروز بستری  -

 (ذیل)شکل  .ت شستشو داده می شودورپ ،هفته بدون علت مشخص

بسته جامع خدمات تشخیصی و درمانی کتاب، به سایر مشکلات کاتتر  توضیحات تکمیلی در مورد در خصوص -

 ارجاع گردد. )دسترسی به عروق محیطی و مرکزی( 40دهنده ارثی فصل  بیماری های خونریزی

 .، تجویز میانبرها مطابق توضیحات ارائه شده صورت گیردITIحین پروسه وقایع خونریزی دهنده در صورت بروز  -

ندارد و با  )بازیابی طبیعی سطح فاکتور( نیازی به مصرف میانبر ها وجود البته پس از نیل به مرحله دوم پاسخ درمانی
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ساعت( خونریزی را می توان  6) تا هر  برابر( یا کم کردن فاصله تزریقات 2 )تا هشتتزریق دوزاژ بالاتر فاکتور 

  کنترل کرد.

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 ( ویژگی های فرد/افراد صاحب صلاحیت جهت تجویزOrder )و استاندارد تجویز: خدمت مربوطه 
 (اطفال / بالغین)هماتولوژی فوق تخصص 

 

 ویژگی های ارائه کننده اصلی صاحب صلاحیت جهت ارائه خدمت مربوطه: 
 تاییدیه معاونت درمان وزارت متبوع های علوم پزشکی با از معاونت درمان دانشگاه معرفی شده پزشک درمانگر

 

 ارائه کننده خدمت: عنوان و سطح تخصص های مورد نیاز )استاندارد( برای سایر اعضای تیم 
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 خصصعنوان ت ردیف

تعداد موردنیاز به 

طور استاندارد به 

ازای ارائه 

 هرخدمت

میزان تحصیلات 

 مورد نیاز

سابقه کار و یا دوره 

آموزشی مصوب در 

 صورت لزوم

نقش در فرایند ارائه 

 خدمت

1 

هماتولوژیست 

اطفال / 

 بزرگسالان

 نفر 1
فوق تخصص خون 

 اطفال / بزرگسالان

فوق تخصص خون 

 اطفال / بزرگسالان
 ل علمیمسئو

2 
پزشک خط اول 

 درمانگر
 پزشک نفر 1

متخصص داخلی، 

اطفال و پزشک 

 عمومی

گزارش به  ،اجرای پروتکل

 هماتولوژیست مسئول

 پرستار دوره دیده کارشناس نفر 1 پرستار دوره دیده 3

هماهنگی اجرای فرآیند )تهیه 

آزمایش دوره  دارو، تزریق،

 کت(-ای، کنترل پورت

 

  و مکان ارائه خدمتفیزیکی استانداردهای فضای:  

 تحت نظر و مسئولیت هماتولوژیست بالینی مورد تایید وزارت بهداشت درمان و آموزش پزشکی  ،مراکز جامع درمان و مراقبت هموفیلی

 

 تجهیزات پزشکی سرمایه ای به ازای هر خدمت:  

 ندارد

 :داروها، مواد و لوازم مصرفی پزشکی جهت ارائه هر خدمت 

 میزان مصرف )تعداد یا نسبت(  مصرفی مورد نیازاقلام  ردیف

 ماه33-18بر اساس دوره درمان   کت -پورت 1

 ماه33-18بر اساس دوره درمان  سوزن پورت 2

 به تعداد مورد نیاز دستکش استریل 3

 به تعداد مورد نیاز پنبه الکل 4

 به تعداد مورد نیاز سرنگ 5

 به تعداد مورد نیاز اسکالپ 6

 به تعداد مورد نیاز چسب 7
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  :استانداردهای ثبت 
 ثبت تمامی مراحل درمان در سامانه معاونت درمان / تکمیل کلیه فرمهای ضمیمه پروتکل

 

  :مدت زمان ارائه هر واحد خدمت 

 

 میزان تحصیلات عنوان تخصص ردیف
مدت زمان مشارکت در 

 فرایند ارائه خدمت

نوع مشارکت در قبل، حین و 

 دمتبعد از ارائه خ

1 

فوق تخصص 

هماتولوژیست اطفال / 

 بزرگسال

مدت زمان ارایه خدمت با  فوق تخصص

توجه به شرایط بالینی بیمار 

تعیین می گردد )بسته به  قبل از 

شروع درمان برای انتخاب 

بیمار، طول دوره درمان، ارزیابی 

 بعد از پایان درمان(

 

 مسئول برنامه:

انتخاب بیمار، تجویز دارو، نظارت 

 ITIر انجام صحیح دستورالعمل ب

 متخصص متخصص اطفال و داخلی 2

 مساعدت در برنامه:

انتخاب بیمار، تجویز دارو، نظارت 

 ITIبر انجام صحیح دستورالعمل 

 پزشک عمومی پزشک عمومی 3

 اجرای برنامه:

انتخاب بیمار، تجویز دارو، نظارت 

 ITIبر انجام صحیح دستورالعمل 

 
 

  خش های مختلف بستری جهت ارائه هر بار خدمت مربوطه:مدت اقامت در ب  
 ندارد       

  موارد ضروری جهت آموزش به بیمار : 

کت، آموزش گزارش صحیح از حوادث حین -، آموزش تزریق استریل از پورتکت-آموزش نگهداری و مراقبت بهداشتی از پورت

 درمان، آموزش تزریق بموقع و حجم مناسب و نحوه مراجعه

 

 جهت اجرای برنامه ساخت های لازمزیر: 
کل داروی مورد نیاز برای  دقیق،با محاسبه  میبایستابتدا  ،با توجه به احتمال تفاوت در میزان پاسخ و زمان رسیدن به پاسخ نهایی .1

 24مان )درصورت نیل به موفقیت درمانی زودتر از سقف ز برای مراکز درمانی ارسال شود.ماه(  24تخمینی )حداکثر مدت درمان 

 .شدخواهد  با هماهنگی وزارت متبوع استفادهی سایر بیماران برانشده مصرف  فرآورده هایماه( 

مشکل ارسال نمونه های آزمایشکاهی در مراحل دوم و سوم پاسخ دهی جهت رفع  -80یا  -20تامین دستگاه سانتریفوژ و فریزر  .2

  بخصوص در ایام تعطیلات و غیره
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کپی برگه آزمایشات از بندهای  ،)کپی شناسنامه : الصاق کپی مدارک مربوطهITIخصوص طرح ارسال پرونده م و تشکیل .3

و نامه پزشک مرکز دال بر معرفی بیمار با رعایت کلیه ،  ITI کت و انجام-فرم رضایتنامه کار گذاری پورت ،معیارهای ورودی(

 .معیارهای ورود و خروج طرح و وزن بیمار در شروع طرح

که پایایی و  -  HaemoQolو تعیین ضریب کیفیت زندگی براساس ملاکهای مصاحبهدرمان که برای ارزیابی  توصیه می شود .4

 صورت گیرد. سال( 7-4) 1بچه و والدین گروه سنی برای  -ن تایید شده باشدآروایی 

برچسب کلیه با  را ی مربوطهمهاباید فر الزاماتحویل دارو و جدول روزنگار تزریقات و عوارض به بیمار: در هر بار مراجعه بیمار  .5

دوز فاکتور  30)معادل  .در قبال تحویل این فرمها داروی جدید به بیمار تحویل میگردد.تحویل دهد به بیمارستان ویالهای تزریقی

  ( دارو برچسب الصاق و قبلی مصرف صورت در-دوز داروی میانبر  3و  هشت

تعداد تزریقات مستند ثبت شده  ،طبق فرم مربوطهتایج آزمایشات پایش دوره ای ه نئارائه گزارش: گزارش ها ی دوره ای شامل ارا .6

پروتکل و دوزاژ میانبرهای انعقادی و/یا  ،خونریزی های حین درمان، گزارش کلیه عوارض درمان ،تغییرات در وزن بیمار ،در ماه

کمبود  ،قطع درمانهای موقتی به هر دلیل ،ستولمشکلات پورت یا فی ،انعقادی مصرف شده در درمان این خونریزی ها هشتفاکتور 

درمان توسط پزشک ارشد مسئول مرکز جامع به معاونت درمان  3ماهه از ماه  6به صورت  رژیمغیره باید در هر  های دارویی و

 ،یداز تشد اعم رژیمضمنا در صورت هرگونه تصمیم گیری برای تغییر  ارائه شود. پزشکی بهداشت، درمان و آموزشوزارت 

 تخفیف و یا قطع درمان نیز باید گزارش مستقل توجیهی ارسال شود.

 پیوست ها:

 ITIمعرفینامه بیماران مرکز ............ جهت طرح  فرم
 معاون محترم درمان دانشگاه /دانشکده ....

هزینه روش  و اثربخشی ؛ عوارضارزیابی کلیه ملاکهای ورود و خروج به طرح    "  که واجد شدید واجد آنتی بادی مهارکننده با تیتر بالاAهموفیلی بدینوسیله بیماران ذیل مبتلا به 

و پیش آگهی پاسخ دهی مناسب "  می باشند جهت تخصیص داروی مورد نیاز شدید واجد آنتی بادی مهارکننده با تیتر بالا Aدر بیماران هموفیلی  درمانی" القائ تحمل ایمنی با دوز متوسط

 معرفی می گردند . 

 

امضائ/مهر پزشک مجری در مرکز /تاریخ:     

تیتر /  قد وزن تاریخ تولد نام و نام خانوادگی

تاریخ 

شروع 

 مهارکننده

تیتر 

حداکثر/ 

 تاریخ

 

تیتر 

 فعلی/تاریخ

)یک ماه 

 اخیر(

تعدادویال مورد نیاز 

ماهه اول  6ماهیانه برای 

 درمان

 ملاحظات
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 ITIفرم رضایت نامه ولی قانونی بیمار در خصوص انجام طرح 

 

 وارد زیر:بدینوسیله اینجانب ....................................... پدر / ولی قانونی  بیمار......................... با اطلاع از کلیه م

بدن فرزندم که مانع از تاثیر فاکتور های انعقادی معمول میگردد و شدید  به همراه آنتی بادی ضد فاکتور تشکیل شده در  Aبیماری هموفیلی 

 او را به احتمال زیاد مادام العمر نیازمند مصرف فاکتورهای ویژه میانبر)آریوسون و فایبا( میکند

o  ر طول در شرایط زمانی و مکانی مختلف د 8احتمال بیشتر عدم دسترسی به فاکتور های ویژه میانبر مذکور نسبت به فاکتور

     عمر فرزندم

o  30تا  20درصدی ریشه کنی نسبی مهارکننده ها  و حدود  10-5درصد ریشه کنی کامل و  70تا  60آگاهی از احتمال بالاتر از 

    8و پاسخ دهی مجدد به فاکتور  ITIدر  صد عدم ریشه کنی مهارکننده هابا روش درمانی 

o  درصدی عود پس از ریشه کنی کامل 10-5احتمال    

o  ماه خواهد بود 42سال ولی حداکثر  2تا  1.5آگاهی از مدت زمان دوره درمان که عمدتا کمتر از 

o  ماه و مشکلات تزریق روزانه و بدون وقفه   42به مدت حداکثر  8آگاهی از ضرورت تزریق روزانه وریدی فاکتور 

o  آگاهی از ترجیح تزریق دو بار در روز 

o یق دو بار در روزآگاهی از احتمال ضرورت تزر 

o آگاهی از احتمال تغییر پروتکل,دوزاژ روزانه ,نوع  فرآورده و گسترش  زمانی طرح 

o   آگاهی ازاحتمال بالای شکست درمانی , مقاومت و عدم امکان موفقیت مجدد در صورت وقفه در درمان  به هر دلیل 

o از جمله : تزریقات روزانه, مراجعات مکرر,انجام   پذیرش شروط پزشکان طرح برای رعایت کلیه مقررات طبق دستور پزشک

آزمایشات مکرر ,بستری,,خروج از طرح , خارج کردن یا نصب پورتاکت ) وسیله ای که زیر پوست کارگذاشته می شود تا رگ 

 گیری برای تزریق لازم نباشد(, تغییر دوزاژ درمانی و سایر مواردی که حین طرح ضرورت می یابد  

o رض احتمالی کارگذاری پورتاکت ) وسیله ای که زیر پوست کارگذاشته می شود تا رگ گیری برای تزریق لازم آگاهی از عوا

نباشد( شامل: عوارض حین کارگذاری ) ضرورت بیهوشی برای کارگذاری ؛ اسیب به ریه ؛ خونریزی موضعی(  و پس از کا 

 ورید,جابجایی دستگاه و ا زکار افتادن آن (  رگذاری )احتمال عفونت, تشکیل لخته و انسداددر لوله پورت یا 

o  آگاهی ازاینکه در هر زمان فرزندم حق خروج از این روش درمانی را علیرغم نظر پزشکان خواهد داشت,و در اینصورت بدلیل

 یروز مقاومت بدنی و عدم پاسخ بعدی بهیچ عنوان حق درخواست شروع مجدد این درمان برای فرزندم را نخواهم داشت. 

آمادگی و رضایت خود را برای شرکت فرزندم در طرح درمانی مذکور که با هدف ریشه کنی مهارکننده در وی صورت می پذیرد اعلام 

داشته و در خصوص عدم موفقیت احتمالی, عود مشکل مهارکننده و عوارض درمانی فوق یا سایر عوارض شناخته شده احتمالی با  این 

 ران درمانگر را بری الذ مه نموده و حق هرگونه اعتراض را از خود سلب می نمایم.روش درمان  پزشکان و پرستا

 کلیه موارد فوق را مطالعه نمودم و ضمن موافقت سوالی ندارم.

   تاریخ/نام ونام خانوادگی/امضا/اثرانگشت ولی بیمار    

 

 

 2تاریخ نام ونام خانوادگی/امضا/اثرانگشت شاهد                                       1تاریخ نام ونام خانوادگی/امضا/اثرانگشت شاهد       
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 .......فرم ثبت عوارض در حین درمان/اقدامات درمانی در منزل                  نام ونام خانوادگی بیمار:..................................

 تاریخ

 روز/ماه/سال

 ساعت

 نوع عارضه

 سایر   بسته بودن پورت درد /تورم موضعی پورت  ریزی های دیگرخون   خونریزی از مفصل

توضیح کامل عارضه)ازمحل دقیق و شدت درد, خونریزی,تب ,عدم امکان تزریق دارو یا گرفتن خون یا هردو  

 ازپورت,غیره(

 

الزامی )مربوطه بچسبانید      در صورت نیاز به تزریق آریوسون و فایبا ساعت و میزان تزریق را ذکر و برچسب ها را در محل

 (است

دوز اول................... 

 /ساعت.............

دوزدوم................... 

 /ساعت.............

دوز سوم................... 

 /ساعت.............
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 ردیصورت پذ شیرایو ستیبایم یباشد و بعد از اتمام مهلت زمان یسال م 3راهنما از زمان ابلاغ به مدت  نیاعتبار ا خیتار. 

 


