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اولیه :  نیو تدو میتنظ :اولیه  نیو تدو میتنظ  

دکترعلی طالع  فوق تخصص غددومتابولیسم کودکان پژوهشگرمرکزتحقیقات اختلالات متابولیک پژوهشگاه -1

 غددومتابولیسم تهران

 ی(بهشت دیشه یکودکان دانشگاه علوم پزشکاستاد مغز و اعصاب )زاده  میدکتر پروانه کر-2

 (تهران یاستاد مغز و اعصاب کودکان دانشگاه علوم پزشک)زاده  یمحمودرضا اشرف دکتر-3

 ی(بهشت دیشه یمغز و اعصاب کودکان دانشگاه علوم پزشک اریدانش) یفرزاد احمدآباد دکتر-4

 دانشیاردانشگاه علوم پزشکی تهراندکترپرستورستمی فوق تخصص غددومتابولیسم کودکان -5

دکترعلی طالع فوق تخصص غددومتابولیسم کودکان پژوهشگرمرکزتحقیقات اختلالات متابولیک پژوهشگاه -6

 غددومتابولیسم تهران

 دکتر محمد وفائی شاهی عضو هیئت مدیره انجمن علمی نورومتابولیک کشور-7

 تاییدیه نهایی:

 تخصصی غدد و متابولیسم کودکاندکتر ربانی  دبیر بورد رشته فوق 

 دکتر بدو رییس انجمن علمی نوروژنتیک ایران

 دکتر اشرفی  رییس انجمن علمی نورومتابولیک ایران

 دکتر محمدی انجمن علمی اعصاب اطفال ایران

  :تحت نظر

 دکتر سعید کریمی عضو هیات علمی دانشگاه علوم پزشکی شهید بهشتی و معاون محترم درمان

 مشاور: دکتر ساناز بخشنده رییس گروه تدوین استاندارد و راهنمای بالینی معاونت درمان 

 

 

 

 

 

 

 

 تحت نظارت فنی:

ی بالینیراهنما و استانداردتدوین گروه    

استاندارد و تعرفه سلامتتدوین دفتر ارزیابی فن آوری،   
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 بسمه تعالی

 راهنمای تجویز دارو 

 نام دارو

تجویز  محل 

و کاربرد 

 دارو

افراد صاحب 

صلاحیت جهت 

 تجویز

 شرایط تجویز دوز و تواتر مصرف دارو اندیکاسیون منع مصرف

 میگلوستات

 

کپسول 

 mg خوراکی 

100 

 بستری 

 سرپایی

متخصص مغز و 

 اعصاب

فوق تخصص 

 نورولوژی اطفال

فوق تخصص غدد 

 کودکان

 

برای مصرف 

این دارو 

گزارش نشده 

است برای 

مصرف این دارو 

گزارش نشده 

 .است

نارسائی شدید -

 کلیوی

 بارداری-

 بزرگسالان 3 و 1بیماری گوشه، تایپ 

 خوراکی: -

mg 100  سه بار در روز؛ 

 

در صورت بروز عوارض جانبی )مثل؛ 

یک تا دو  mg 100ترمور، اسهال( به 

 بار در روز کاهش داد.

 Cتایپ   Niemann-Pick بیماری 

(off-label use) 

 

 

 12 یسن بالابا  کودکانبزرگسالان و -

 خوراکی: :سال

mg 200 سه بار در روز 

بر اساس سطح : سال 12زیر در کودکان  -

 : (BSA)بدن

-BSA> 2m .251 :mg 200 سه بار در روز 

-BSA> 2m 0.88  1.25تا :mg 200  دو

 بار در روز

را  دهایپیکولیسنتز گل گلوستاتیم-

 شرفتیکند و ممکن است پ یمهار م

را در  NPD-C یتظاهرات عصب

در  دیشد یکودکان بدون علائم عصب

زد. ندایب ریشروع درمان به تأخ

مبتلا به  مارانیب یدرمان برابنابراین 

 ای یشناخت ،یعصب یماریتظاهرات ب

 دشو یم هیتوص سایکولوژیک

که  یمارانیب برای دینباولی این دارو -

، تجویز شود، ندارند یتظاهرات عصب
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 نام دارو

تجویز  محل 

و کاربرد 

 دارو

افراد صاحب 

صلاحیت جهت 

 تجویز

 شرایط تجویز دوز و تواتر مصرف دارو اندیکاسیون منع مصرف

-BSA> 2m 0.73  0.88تا :mg 100  سه

 بار در روز

-BSA> 2m 0.47  0.73تا :mg 100  دو

 بار در روز

-BSA ≤ 2m 0.47 :روزانه mg 100  یک

 بار در روز

 

 

 یمدت طولان یاز آنها برا یبرخ رایز

   بدون علامت هستند.

دیگر در بیمارانی که از طرف -

درگیری پیشرفته عصبی و دمانس 

 دارند، این درمان توصیه نشده است.

شروع درمان به  یبرا مطلوبزمان -

 یمحض ظهور هرگونه تظاهرات عصب

 .است

در کودکان: کاهش رشد، هم قد و  -

هم وزن، گزارش شده. در ابتدای 

درمان بامیگلوستات کاهش وزن 

ت در مشاهده میشود که ممکن اس

ادامه  با کاهش رشد قد همراه باشد. 

قد و  وزن را پایش کنید و ارزش 

درمان با میگلوستات را به صورت 

 دوره ای ارزیابی کنید.
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 نام دارو

تجویز  محل 

و کاربرد 

 دارو

افراد صاحب 

صلاحیت جهت 

 تجویز

 شرایط تجویز دوز و تواتر مصرف دارو اندیکاسیون منع مصرف

 

    

 

 

 

 

 

 اقدامات پاراکلینیک و ...( اقدامات مورد نیاز قبل از تجویز دارو( 

 
 

  : توصیه ها 

  تنظیم دوز ندارد.در اختلالت کبدی منع مصرف و یا نیاز به 

 .در اختلالات کلیوی نیاز به تنظیم دوز یا قطع منع مصرف است 

 

 :عوارض دارویی 

 درصد: 10عوارض با شیوع بیش از  -1   

 گوارشی: دردشکم، اسهال، نفخ شکم، تهوع و استفراغ-         
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 عصبی: آستنی، سرگیجه، سردرد، ترمور -         

 عضلات: کرامپ های عضلانی -          

 چشمی: اختلالات بینایی -          

 درصد:  10تا  1عوارض با شیوع -2

 گوارشی: اتساع شکم، بی اشتهایی، یبوست، سوء هاضمه، در اچی گاستر، گزروستومی-        

 هماتولوژیک: ترومبوسیتوپنی-       

 اسکلتی: در پشت-       

  یکوزعصبی: سا-       

  ماه اول درمان(. در صورت ادامه درمان اسهال به مرور زمان کاهش میابد و ممکن است با رژیم غذایی  12اسهال: مانند کاهش وزن، در بسیاری از بیماران مشاهده شده )در

مصرف کنید. اگر با کاهش  (لوپرامیدیا با داروهای ضد اسهال ))کاهش سوکروز و لاکتوز و سایر کربوهیدرات های دریافتی( پاسخ دهد. میگلوستات را بین وعده های غذایی و/

 هفته ارزیابی گوارشی انجام دهید. 6کربوهیدارت علائم ادامه یافت، بیماران را از نظر بیماری زمینه ای دستگاه گوارش بررسی کنید. و هر 

  بروز علائم )به عنوان مثال؛ بی حسی و سوزن سوزن شدن ( خطر را با فواید درمان بسنجید هفته میباشد. در صورت  6نوروپاتی محیطی: نیاز به پایش علائم نورولوژیک هر

 زیرا ممکن است قطع درمان ضروری باشد.

 .کاهش تعداد پلاکت:  در طول درمان پایش شود. زیرا در صورت بروز ممکن است نیاز به تغییر درمان باشد 

 ماه( برطرف شود یا به کاهش دوز  3-1ر قبلی شود. ترمور معمولا در ماه اول درمان شروع میشود و ممکن است طی زمان )ترمور: میتواند باعث  شروع جدید یا تشدید ترمو

 پاسخ دهد. اگر ترمور طی چند روز پس از کاهش دوز پاسخ ندهد، ممکن است قطع درمان ضروری باشد.

 ف در مایعات مورد نظر مخلوط کنید )محلول آماده قابل نگهداری نمیباشد(. در بارداری توصیه نمیشود.اگر بیمار قادر به بلعیدن کپسول نیست، پودر را دقیقا قبل از مصر 

 .در صورتی مصرف دارو توسط مادر شیردهی نیز توصیه نمیشود 
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