
 

 

   

نـوعی   )آتروفـی عضـلانی نخـاع    (     sma : تعریف

که با  عصبی عضلانی پیشرونده استژنتیکی  بیماري

  . است ضعف و فلج پیشرونده عضلات همراه 

  

تولـد زنـده    10000در  1حـدود  "شیوع آن تقریبـا  

ایـن بیمـاري    .یکسان اسـت   در هر دو جنس .است 

نـاتوانی در تحـرك   اثرات بالینی خـودرا بـه صـورت    

بر اسـاس اعـلام    .و ایستادن نشان می دهد  نشستن

 150تـاکنون   ,انجمن حمایت از بیماران دیستروفی 

 بیمار در کشور شناسایی شده اند کـه از بـین آن هـا   

  .می باشند  1نفر آنان تیپ نوع  50تعداد 

 5جنینی تا بزرگسالی است و  شیوع بیماري ازدوران

 60"تقریبـا  1نوع تیپ مختلف دارد که فراوانی نـوع  

در انـواع   "ضـمنا . درصد تمامی موارد بیماري اسـت  

طول عمر بیماران بسـیار  , دو  یک و ,صفر  تیپ هاي

  .کوتاه است 

  

   

به صورت  اتوزومی نهفته  : SMAراههاي انتقال  

  .به ارث می رسد 

                     

  :  smaانواع تیپ هاي بیماري 

و در مربوط به دوران جنینی است  :نوع صفر - 1

زمان تولد با علائم ضعف و مشکلات تنفسی شدید 

  .همراه است 

است که  smaشدیدترین نوع بیماري   : 1نوع -2

پاهاي این  .دهد ماهگی رخ می  6در نوزادان قبل از 

کودکان قدرت کافی نداشته و براي بلند شدن نیاز 

در تغذیه و بلع هم مشکل داشته و . به کمک دارند 

در سرفه کردن هم , به علت عدم رشد ریه ها 

  .مشکل دارند 

سالگی بروز  2ماهگی تا  15علائم از  : 2نوع  - 3

این بیماران در نشستن و بلع مشکل . کند پیدا می 

  .دارند 

 

کودکی بروز پیـدا کـرده و بـه    از سنین   : 3نوع -4

این بیماران در بالا . نوجوانان معروف است  smaنام 

هنگـام راه رفـتن مـدام    . دارنـد  رفتن از پله مشـکل  

   بروندو ممکن است هیچگاه نتوانند راه  خوردهزمین 

. در بزرگســالی رخ مــی دهــد  "عمــدتا : 4نــوع -5

ایـن  . سـالگی اسـت    35تا  18شروع بیماري از سن 

  .د بیماران مشکلات تنفسی و بلع کمتري دارن

   :علائم بالینی 

ــلانی  ــعف عض ــذا  , ض ــوردن غ ــع و خ ــکل در بل مش

و  مشــکلات تنفســی  یــا مشــکل در ســرفه کــردن  

فرو رفتگی سینه یا گرفتگی عـروق   واحساس خفگی 

  .قلب و ریه 

   :تشخیص 

) تسـت ژنتیکـی مولکـولی     ( smaتست تشخیصی 

پیشـنهاد   تمامی نوزادان با ضـعف و هیپوتـونی   براي

در واقع  بـا تشـخیص پـیش از تولـد مـی      . شود می 

. کرد  جلوگیريتوان از تولد نوزادان مبتلا به بیماري 

در صورت داشتن سابقه بیماري در خانواده یا داشتن 

قبل ازازدواج  ,فرزند مبتلا به آتروفی عضلانی نخاعی 

   .مشاوره ژنتیک توصیه می شود ,   یا بارداري
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 .دارویی است  و) بازتوانی ( حمایتی درمان   :درمان 

در درمان هاي دارویی  از داروي اسپینرازا به صورت 

و ) ساخته شده توسط شرکت بایوژن امریکا ( تزریقی 

جهت کنترل ) شربت ( داروي خوراکی ریسدیپلام 

بیماري و بهبود کیفیت زندگی و شرایط فیزیکی بیمار  

  .شود استفاده می 

  :روتوکل درمانی در بیماران پ

تزریق از داروي  یک, بار در ابتدا هر دو هفته یک 

 یک,  یک بار ماه  4سپس هر  ماه و 4تا  اسپینرازا 

           .انجام می گردد  داخل نخاعی صورتبه تزریق 

میلی  5میلی گرم در  12شکل ویال هاي  این دارو به

  .ثابت است  تمامی بیماران این دوز براي و بودهلیتر 

      :اسپینرازا مراقبت هاي لازم در هنگام تزریق 

 CBCباید آزمایشاتی مانند قبل از شروع تزریق دارو -1

 ِdiff   ,AST ,ALT   ,Alkph   ,BUN  ,CR ,PT   

PTT   ,INR و U/A   از نظر پروتئین هاي ادرارانجام

  .گردد 

دارو پس از خروج از یخچال باید در دماي اتاق گرم -2

.                           شفاف و بی رنگ باشد  "شود و حتما

  .هیچ وجه نباید دارو رقیق شود  به -3

بستري شده و بعد از ,  بیماران در روز دریافت دارو -4

  .می مانند تحت نظر  ساعت در بیمارستان 6تزریق تا 

ساعت  6داروي کشیده شده در سرنگ اگر طی  -5

  .باید دور ریخته شود , استفاده نشود 

درمانی ماهر در نخاع  تزریق دارو باید توسط کادر - 6

دقیقه توسط سوزن  1-3تزریق طی  باید . تزریق شود 

LP  انجام گردد.  

تزریق باید در منطقه اي که اثري از التهاب و عفونت -7

  . پوستی وجود ندارد با تکنیک استریل انجام گردد 

با توجه به احتمال خونریزي و مشکلات کلیوي دارو -8

شمارش پلاکت هاي خون  .باید با احتیاط تزریق شود 

کنترل هاي لازم  از نظر  همچنین.  ضروري است 

  .لازم است  خونریزي حین تزریق

راش جلدي  , یبوست , تهوع , اسهال , تب  :عوارض 

عفونتهاي , دردهاي عضلانی , آفت و زخم هاي دهانی 

غیر طبیعی شدن انعقاد خون ,  دستگاه تنفسی و ادراري

 و سمیت کلیوي

با  SMAمان بیماران شیوه نامه اجراي طرح مطالعاتی در -1 : منابع

دفتر نظارت و  پایش ,  SMAگزارش بیماري -2و  داروهاي اختصاصی 

  94آبان ,  مصرف فرآورده هاي سلامت

  

 

پزشکی و خدمات بهداشتی درمانی دانشگاه علوم 

  لرستان

  ایرموزشی درمانی شهداي عشآمرکز

SMA  

  )نخاعی آتروفی عضلانی  (

  

  1403بازنگري –واحد آموزش سلامت 

  http://shohada.lums.ac.ir:سایت بیمارستان
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