ZUWROC UVVAGE NA UWGZESNE
OBJAWY ROZENIOWEGO
ZANIKU MIESNI (SMA)™

TRUDNOSCI
ZUNOSZENIEM

8
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SMA to wyscig z czasem. Szybka diagnoza
odgrywa tutaj kluczowa role, poniewaz
uszkodzenia, ktére pojawiaja sie przed
podjeciem leczenia, s nieodwracalne*’
Zwrd¢ uwage na ponizsze objawy podczas
rutynowych badar kontrolnych, a takze
upewnij sie, czy rodzice lub opiekunowie
zgtaszaja jakiekolwiek watpliwosci*®

OBJAWY SMA: 0-6 MIESIECY

Bardzo wczesne objawy SMA pojawiaja sie zwykle do 6. miesigca zycia"? czesto w wieku 3 miesiecy?”. Dzieci
moga mieé¢ objawy w postaci zaburzern motorycznych, pomimo ze ich zdolnosci poznawcze sg prawidtowe'

HIPOTONIA'

e Dziecko z hipotonig czesto jest opisywane jako
2wiotkie"® z powodu ostabienia miesni rgk i nég'’

° Symetryczne ostabienie, ktdre jest bardziej
proksymalne niz dystalne® oznacza, ze dziecko
bedzie miato trudnosci z podnoszeniem ramion
i n6g, ale zachowa zdolnos¢ ruchu rak i palcow?®

* Nogi dziecka moga wydawac sie stabsze od ramion?®

* W powazniejszych przypadkach uktad ciata
lezacego dziecka moze przypominac zabe'?

BR/II( ODRUGCHOW?

e Charakterystyczne dla SMA s3 ostabione
odruchy gtebokie (Sciegniste) lub ich brak'.
Ich ocena jest podstawowa czescig badania
w przypadku hipotonii®

* Badanie odruchéw sciegnistych polega na ocenie
reakcji odruchowych na uderzenia mioteczkiem
neurologicznym w odpowiednie Sciegna'™

TRUDNOSCI Z UNOSZENIEM GEOWY"

e Jezeli wydaje sie, ze dziecko nie jest w stanie
podniesc gtowy lub ma staba kontrole gtowy'*8,
mozna potwierdzic¢ ten objaw, podciagajac dziecko
do siedzenia?

* U dziecka, ktore nie rozwija sie prawidtowo, gtowa
zazwyczaj zwisa z tytu za tutowiem, na catkowicie
rozciggnietej szyi'""

¢ Dziecko trzymane poziomo twarza w dot
nie moze podnies¢ gtowy powyzej linii plecow?®

JESLI ZAUVYAZYSZ TE OBJAUVY, NIEZVVEOGZNIE

SKIERLJ PACJENTA DO NEUROLOGA DZIEGIFCEGO ™
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TRIIDIIIHSL'I Z ODDYCHANIEM

Ostabienie miesni miedzyzebrowych
kompensowane pracg przepony moze
skutkowac¢ dzwonowatym ksztattem klatki
piersiowej i paradoksalnym wzorcem
oddechowym, nazywanym czasami
oddychaniem torem brzusznym'’

TRUDIIII]SEI Z POLYKANIEM'™

Trudnosci ze ssaniem, karmieniem lub
przetykaniem moga swiadczy¢ o typowym dla
SMA ostabieniu jezyka i miesni odpowiedzialnych
za przetykanie'"

* W bardziej zaawansowanych przypadkach
moze dochodzi¢ do zadtawien, powtarzajacych sie
zachtysnie¢, a takze spowolnienia lub zmniejszenia
wzrostu'®"

FASCYKULAGJE JEZYKA™

® U dziecka z SMA czesto wystepuja fascykulacje
(skurcze) jezyka w potaczeniu z atrofig'®

CIGHY PEACZ | SEABY KASZEL®

e U dziecka z SMA mozna zaobserwowac
cichy ptacz®

e Ostabienie miesni oddechowych moze réwniez
powodowac staby, nieefektywny kaszel i trudnosci
z odkrztuszaniem?®
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ZWROG UIWAGE NA WGZESNE OBJAIY
ROZENIOWEGO ZANIKU MIESNI (SIA)™

Jako pracownik systemu ochrony zdrowia masz wyjatkowa
mozliwos¢ sprawdzenia, czy dziecko rozwija sie tak, jak powinno®.
Sprawdz ponizsze objawy podczas rutynowych badan kontrolnych,
a takze upewnij sie, czy rodzice lub opiekunowie zgtaszaja
Jjakiekolwiek watpliwosci*®

BRAK
JDRUCHOW

i
ETAPOW ROZWOJU
RUCHOWEGO

HIPOTONIA

OBJAWY SMA: 6-18 MIESIFCY

Objawy SMA typu 2 zazwyczaj pojawiaja sie miedzy 6. a 18. miesigcem zycia', czesto zanim dziecko ukonczy
10 miesiecy’. Dzieci moga mie¢ objawy w postaci zaburzen motorycznych, pomimo ze prawidtowo reaguja

na bodzce, a ich zdolnosci poznawcze i rozwéj mowy moga nie by¢ zaburzone'

HIPOTONIA' P[]ST[PIIJ/]M SKOLIOZA | PRZYKURGZE MIESNI™ "

Kluczowy objaw SMA obserwowany w badaniach
W pierwszych miesigcach zycia to zmniejszenie
napiecia i sity miesni?

Moze rowniez wystepowac ostabienie miesni
konczyn gérnych i dolnych’

Dziecko moze miec trudnosci z sieganiem po
przedmioty i ich podnoszeniem'®

Wyrazne ostabienie nég sprawia, ze dziecko nie
moze stac i z reguty nie chodzi samodzielnie'®

BRAK ODRUCHOW?

Charakterystyczne dla SMA s3 ostabione odruchy
gtebokie (Sciegniste) lub ich brak2 Ich ocena
stanowi podstawowa czes¢ badania dziecka

w przypadku hipotonii®

Ograniczenie ruchu konczyn dolnych moze by¢
powazniejsze niz konczyn goérnych™

® Mozna réwniez zaobserwowac postepujaca
skolioze, z reguty w ksztatcie litery C, skurcze,
zwiaszcza w okolicach kolan i kostek, a takze
przechylanie sie miednicy na boki=*%"°

UB!AW Y ODDECHOWE?

Postepujace ostabienie miesni miedzyzebrowych
moze powodowac choroby ptuc typu restrykcyjnego?,
szczegodlnie jezeli dziecko ma réwniez skolioze!

¢ Objawy restrykcyjnej choroby ptuc obejmuja
zmniejszona catkowita pojemnosc ptuc
i natezona pojemnos¢ zyciowa przy
zachowanej objetosci wydechowej?°

° BadaTie odruchoéw sciegnistych polega na o.cenie UPU'Z'”I[”I[ IUB BRAI{I{[”BI”WVEH

reakcji odruchowych na uderzenia mtoteczkiem

neurologicznym w odpowiednie Sciegna' ["AP”WR”ZW”!” RUGHUWEﬁﬂ”
DRZE”I[ ﬂﬂﬂB””FAllsr[-? Dziecko mogto osiggna¢ kluczowe

etapy w rozwoju motorycznym's, ale
Kiedy dziecko wyciaga raczki i prébuje chwycic najprawdopodobniej z opdznieniem?
przedmiot, mozna zauwazyc delikatne drzenie®”

* Docelowo obserwuje sie stopniowe pogorszenie
funkcji motorycznych, a niektére kluczowe etapy
W rozwoju, takie jak samodzielne siedzenie lub
stanie, zostaja utracone?

* Moga réwniez wystepowac skurcze
miesni barkowych"

JESLI ZAUVVAZYSZ TE OBJAUVY, NIEZVVEOGZNIE
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