
 

 

   

نـوعي  ( آتروفـي عضـلاني نخـاع )    sma : تعريف

كه با   عصبي عضلاني پيشرونده استژنتيكي    بيماري

  است .  ضعف و فلج پيشرونده عضلات همراه 

  

تولـد زنـده   ١٠٠٠٠در    ١حـدود  "شيوع آن تقريبـا 

ايـن بيمـاري   يكسان اسـت .  در هر دو جنس  است .

نـاتواني در تحـرك اثرات باليني خـودرا بـه صـورت  

بر اسـاس اعـلام   و ايستادن نشان مي دهد .  نشستن

 ١٥٠تـاكنون    ,انجمن حمايت از بيماران ديستروفي  

 بيمار در كشور شناسايي شده اند كـه از بـين آن هـا

  مي باشند . ١نفر آنان تيپ نوع  ٥٠تعداد  

 ٥جنيني تا بزرگسالي است و    شيوع بيماري ازدوران

 ٦٠"تقريبـا  ١نوع تيپ مختلف دارد كه فراواني نـوع  

در انـواع  "درصد تمامي موارد بيماري اسـت . ضـمنا

دو , طول عمر بيماران بسـيار  يك و ,صفر   تيپ هاي

  كوتاه است .

  

   

به صورت  اتوزومي نهفته به    :  SMAراههاي انتقال    

  ارث مي رسد . 

                       
  :    smaانواع تيپ هاي بيماري  

و در  مربوط به دوران جنيني است  نوع صفر : -١

زمان تولد با علائم ضعف و مشكلات تنفسي شديد  

  همراه است .

است كه   smaشديدترين نوع بيماري   :   ١نوع  -٢

پاهاي اين   دهد .ماهگي رخ مي  ٦در نوزادان قبل از 

كودكان قدرت كافي نداشته و براي بلند شدن نياز  

به كمك دارند . در تغذيه و بلع هم مشكل داشته و  

به علت عدم رشد ريه ها , در سرفه كردن هم  

  مشكل دارند . 

سالگي بروز پيدا   ٢ماهگي تا   ١٥علائم از  :   ٢نوع    -٣

كند . اين بيماران در نشستن و بلع مشكل دارند  مي 

.  

 

كودكي بروز پيدا كرده و به نـام از سنين   :  ٣نوع  -٤

sma   نوجوانان معروف است . ايـن بيمـاران در بـالا

دارنـد . هنگـام راه رفـتن مـدام رفتن از پله مشـكل  

    بروندو ممكن است هيچگاه نتوانند راه   خوردهزمين 

در بزرگسالي رخ مي دهد . شروع   "عمدتا  :  ٤نوع  -٥

سالگي است . اين بيمـاران   ٣٥تا    ١٨بيماري از سن  

  مشكلات تنفسي و بلع كمتري دارند .

   علائم باليني :

ــذا  ــوردن غ ــع و خ ــكل در بل ــلاني , مش ــعف عض ض

و  مشــكلات تنفســي  يــا مشــكل در ســرفه كــردن 

فرو رفتگي سينه يا گرفتگي عـروق  واحساس خفگي  

  قلب و ريه .

   تشخيص :

تسـت ژنتيكـي مولكـولي )   (  smaتست تشخيصي  

پيشـنهاد   تمامي نوزادان با ضـعف و هيپوتـوني  براي

شود . در واقع  بـا تشـخيص پـيش از تولـد مـي مي  

كرد .  جلوگيريتوان از تولد نوزادان مبتلا به بيماري 

در صورت داشتن سابقه بيماري در خانواده يا داشتن 

قبل ازازدواج   ,فرزند مبتلا به آتروفي عضلاني نخاعي  

   مشاوره ژنتيك توصيه مي شود .,   يا بارداري
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  دارويي است .  ( بازتواني ) و حمايتي درمان   درمان :

در درمان هاي دارويي  از داروي اسپينرازا به صورت  

تزريقي ( ساخته شده توسط شركت بايوژن امريكا ) و  

داروي خوراكي ريسديپلام ( شربت ) جهت كنترل 

بيماري و بهبود كيفيت زندگي و شرايط فيزيكي بيمار   

  شود . استفاده مي 

  روتوكل درماني در بيماران : پ 

تزريق از داروي    بار , يكدر ابتدا هر دو هفته يك 

  يك,   يك بار  ماه  ٤سپس هر  ماه و  ٤تا  اسپينرازا 

            انجام مي گردد . داخل نخاعي صورتبه تزريق 

ميلي   ٥ميلي گرم در  ١٢شكل ويال هاي  اين دارو به

  ثابت است .  تمامي بيماران اين دوز براي و بودهليتر 

- ١      مراقبت هاي لازم در هنگام تزريق اسپينرازا :

 CBCبايد آزمايشاتي مانند قبل از شروع تزريق دارو 

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

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

  گردد . 

دارو پس از خروج از يخچال بايد در دماي اتاق گرم  -٢

شفاف و بي رنگ باشد .                             "شود و حتما

  .هيچ وجه نبايد دارو رقيق شود  به -٣

بستري شده و بعد از  ,   بيماران در روز دريافت دارو -٤

  مي مانند . تحت نظر  ساعت در بيمارستان ٦تزريق تا 

ساعت   ٦داروي كشيده شده در سرنگ اگر طي  -٥

  استفاده نشود , بايد دور ريخته شود . 

درماني ماهر در نخاع    تزريق دارو بايد توسط كادر -٦

دقيقه توسط سوزن   ١-٣تزريق طي   تزريق شود . بايد 

LP   انجام گردد .  

تزريق بايد در منطقه اي كه اثري از التهاب و عفونت  -٧

  پوستي وجود ندارد با تكنيك استريل انجام گردد .  

با توجه به احتمال خونريزي و مشكلات كليوي دارو -٨

شمارش پلاكت هاي خون   .بايد با احتياط تزريق شود 

كنترل هاي لازم  از نظر   ضروري است .  همچنين

  لازم است .  خونريزي حين تزريق

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

آفت و زخم هاي دهاني , دردهاي عضلاني , عفونتهاي 

غير طبيعي شدن انعقاد خون ,  دستگاه تنفسي و ادراري

 و سميت كليوي

با  SMAشيوه نامه اجراي طرح مطالعاتي درمان بيماران  -١ منابع:  

, دفتر نظارت و  پايش  SMAگزارش بيماري -٢و  داروهاي اختصاصي 

  ٩٤, آبان  مصرف فرآورده هاي سلامت

  

 

پزشکی و خدمات بهداشتی درمانی  دانشگاه علوم 
  لرستان 

  اير موزشی درمانی شهدای عشآمرکز

SMA  

  ) نخاعی آتروفی عضلانی  (

  

  ١۴٠۴بازنگری –واحد آموزش سلامت 

  http://shohada.lums.ac.irسايت بيمارستان:
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