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СМА – что это?

Спинальная мышечная атрофия
(СМА) - это тяжелое нейромышечное
заболевание с аутосомно-
рецессивным наследованием с
дегенерацией альфа-моторных
нейронов в передних рогах спинного
мозга, приводящее к
прогрессирующей проксимальной
мышечной слабости и параличу.

У СМА-пациентов вырабатывается
мало полноценного белка SMN.

Заболеваемость в мире 1 на 6 - 10 т. населения,
Высока вероятность появления СМА-пациента даже в
семье без анамнеза генетических заболеваний.

Вторичная ДН – причина летальности и ухудшения
качества жизни.
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Украина и Европа
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ДН при СМА

Диафрагма страдает меньше
чем остальные мышцы.

Дисбаланс между нагрузкой
и вентиляционной емкостью
легких приводит к
мышечному утомлению и
дыхательной
недостаточности, в
особенности во время сна.

Слабость дыхательных мышц, непродуктивный 
кашель и нарушения дыхания во сне: 
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ДН при СМА
Задержка бронхо-легочного секрета,

гиперпродукция мокроты, микро- и
макроаспирация слюны и пищи -
постоянная проблема у СМА-пациентов.

СМА-пациенты подвержены уменьшению
дыхательного объема во сне, чаще в виде
гиповентиляции.

Со временем гиповентиляция во сне
приводит к развитию тяжелой формы
гипоксии, повышению уровня углекислого
газа в крови и подавлению активности
дыхательного центра И ...
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Катастрофа!?

Что делать?

Зачем 
делать?

Прогноз 
понятен Он  умрет...

Стало лучше… 
Экстубируем?

ДИАГНОЗ СМА ПОСТАВЛЕН….  
ОБОСТРЕНИЕ.

Выписываем

ДН –
Интубируем!

Что делать?
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До интубации трахеи каждые 2-4 часа, либо,
чаще при наличии обильного секрета:
1. Поворачивать пациента с боку на бок или на

спину;
2. Использовать механический откашливатель;
3. Санировать ВДП (избегая, по возможности,

глубокую санацию);
4. При ателектазе (рентген) – или интубация трахеи

или НИВЛ в режиме (BiPAP) (IPAP 16...20 EPAP
4...8) в комбинации очисткой ВДП;

5. Следует избегать инсуффляцию кислорода без
BiPAP, так как это приведет к ослаблению
дыхательных усилий, ателекстазу и
пониженному выделению углекислого газа;

6. Интубацию лучше выполнить упреждающим
образом;

При ОРВИ/пневмонии
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Очевидно, что решение о долговременной
искусственной вентиляции легких следует
принимать с учетом фенотипа:
доказано, что механическая

вентиляция не продлевает жизнь у
пациентов со СМА типов 1а и 1b и не
меняет естественного течения

болезни… С одной стороны…

Если обстрение 
понятно.
…а что потом?

И КАЖДЫЙ РАЗ:
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ДВА  ГОДА НАЗАДJ
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…С другой… 
Кажется что усилия и жертвы, на которые

идут родители ради продления жизни своих
детей - неоправданно большие, однако,
родители ухаживающие за детьми со СМА,
оценивают качество жизни детей гораздо
выше, чем медики.

Несмотря на то, что воспитание больного
ребенка требует на 60% больше усилий, чем
воспитание любого здорового ребенка, они
не считают уход за пациентом чем-то сверх
меры обременительным.

Необходимо учитывать, что у детей со
СМА не наблюдается отклонений в уровне
умственного развития!
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Респираторная терапия 
(общее)
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CASE –report.  1
Пациент Д, 8 мес, СМА 1 типа, находится дома, 2

остановки дыхания (мокрота), СЛР + ИВЛ «АМБУ» матерью
успешное восстановление, без когнитивных нарушений.

Пациент - обструктивное дыхание во сне,
сонливость, парадоксальное торакоабдоминальное
движение, повторные респираторные инфекции,
отсутствие прибавки в весе;
Персонал – по возможности избежать
госпитализации;
Семья – обеспечить качество жизни обеим;
Администрация - по возможности избежать
длительной госпитализации;

НИВЛ?
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СМА… Три дороги.
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CASE-1

Наладили НИВЛ в режиме ST (BiPAP) (IPAP 16
см., EPAP 6 см.)
Продолжили PSG, титрацию параметров, для
поддержания SpO2 95 % без дополнительного
О2.

План с леч. врачом;
Обьяснили план семье;
Подписали согласие
родителей;
Мониторинг PSG
Подобрали интерфейс;
Отсанировали с МО;
Начали…
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CASE-1.  3  недели позже
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Shared-decision making

Три месяца на принятие решения
по терапии, многопрофильная
команда (педиатр, генетик,
физиотерапевт, анестезиолог,
респираторный терапевт, врач
семейной медицины, психолог,
администратор).
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Предпочтение отдается НИВЛ, особенно при

ночной гиповентиляции (ЕтСO2 >50 мм.рт.ст.

более 70% сна) даже для пациентов с отсутствием

симптомов.

НИВЛ - альтернатива трахеостоме, которая

связана со значительными осложнениями и

может препятствовать нормальному развитию

речи.

При НИВЛ проще социальная адаптация чем при

трахеостомии.

Однако, при вентиляции более 16 ч/сутки при

трахеостомии лучший комплайенс между

ребенком и вентилятором.

РТ – начало,  прекращение,  

модификация
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РТ - вентиляция
Параметры вентиляции подбираются

индивидуально, таким образом чтобы
обеспечивалось нормализация
экскурсии грудной клетки и показателей
кислорода и ЕтCO2;

После адаптации к НИВЛ необходимо
провести мониторинг гиповентиляции -
окси-капнометрии во сне;

Интерфейс НИВЛ - носовые маски или
канюли. Утечки через рот могут
потребовать ремень для подбородка или
полнолицевую маску.
После привыкания трудностей с НИВЛ не

будет.
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Результаты

Комплайенс более выражен,
когда семья видит клиническое
улучшение на фоне НИВЛ;
Адекватная НИВЛ устраняющая
ночную гиповентиляцию также
улучшает дневную спонтанную
вентиляцию;
НИВЛ также предотвращает

долговременную деформацию
грудной клетки.
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Механический откашливатель
Привычная санация ВДП в 90% не затрагивает

левое легкое поэтому 80% пневмоний слева.
Механический откашливатель (MI-E)

обеспечивает одинаковые потоки отсасывания в
левом и правом дыхательном пути, без
дискомфорта или травмирования ВДП, может быть
эффективным при неэффективной санации.
Более комфортен, эффективен, менее

утомителен.
Облегчает экстубацию и снижает частоту

интубации у пациентов с НМЗ и с оксиметрией и
НИВЛ снижает частоту осложнений и летальность
при НМЗ.
Может быть неэффективен если ПСК менее 160

л/мин.
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Настройка МО
Вдох/выдох на 1 секунду, паузу на 2 секунды.
Давление вдох/выдох +20-20 затем пошагово до

+40-40.
Заблокировав трубку проверить выставленное

давление.
Включить «авто», прижать маску плотно к

лицу, включить прибор.
Сделать серию из 4-6 вдохов-выдохов и

отдохнуть 20-30 минут. Отсанировать оставшуюся
мокроту. Увеличить давление до переносимого
максимума.
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СМА-1. Паллиатив.
Оксигенация, аспирация отсосом, постуральный

дренаж, небулайзер с физраствором, иммунизация,
питание через назогастральный зонд. Как максимум
НИВЛ c низкой разницей давлений.

Целью такой помощи является поддержание самочувствия
младенца настолько, насколько это возможно.

Мешок Амбу, респираторная поддержка и мониторинг
(оксиметрия), а также массаж сердца в экстренной ситуации не
требуются;

… Но, если семья передумала…
При развитии респираторных инфекций будут интубированы с
последующей экстубацией по протоколу.

При необходимости повторной интубации трахеи может
рассматриваться трахеостомия как оптимальное решение, но
если семья откажется, нужно прийти к договоренности с
родителями, что повторная интубация проводится не будет.
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СМА – 2 типа.
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Трахеостомия при:
1) Тяжелой бульбарной дисфункции;
2) Невозможности экстубировать пациента, несмотря на

соблюдение протокола экстубации, в течение более
двух недель;

3) Пациент не переносит НИВЛ;
4) Время без вентиляции составляет менее 30 минут в

сутки;
5) Невозможность эффективной очистки дыхательных

путей, несмотря на применение механического
откашливателя.

При любом показании для рекомендации трахеостомии
необходимо информированное согласие
пациента/родителей.

Требует обсуждения в междисциплинарной команде
специалистов, допуская возможность того, что лечение
будет ограничено симптоматической терапией,
направленной на сохранение наилучшего качества
жизни.
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1. Оксигенация для поддержания сатурации SaO2 выше 
95%;
2. Частые санации  ИТ;
3. Усиление оксигенации при развитии десатурации;
4. Вининг ценой гиперкапнии;.
5. Нет экстубации пока не отлучен от аппарата ИВЛ;
6. Экстубация и перевод  на СРАР  или низкоуровневый bi-
level + постоянные  О2;
7. Глубокая санация ВДП с/ без  постуральный дренаж и 
физиотерапия??
8. По нарастанию  СО2  - реинтубация;
9. После реинтабуции трахеостомия как единственная  
долговременная опция или после успешной экстубации 
броходилататоры и физитерапия.
10. Выписка  домой с трахеостомой после обучения 
семьи.

Привычная экстубация
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2010 г.
Ни у одного пациента

с НМЗ не должно быть
трахеостомы или
респираторных
осложнений.

Если люди будут
следовать написанному
нами, респираторные
осложнения исчезнут…

Протокол экстубации
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1. О2 только до  достижения Spo2 95%;
2. Применение МО через трубку от 25 до 40 cm H2O от -25 до -40 cm H2O 
каждые 10 минут для снижения оксигенозависимости из-за скопления 
мокроты, последующая санация при необходимости;
3. Cанации при  десатурациях (а не О2);
4. Проба вининга не допуская гиперкапнию;
5. Попытка экстубации независимо отключен от ИВЛ или нет, при  
соответствии следущим критериям:

Афебрильный; не требует оксигенации >94%; нет ателектазов или инфильтратов; прием 
седативных прекращен 24 часа назад; Частота санации ВДП не чаще 4  раза в сутки; 
проходимы носовые ходы.
6. Экстубация с НИВЛ носовая маска без О2;
7. Оксиметрия как feedback при  НИВЛ, постурального  дренажа, 
физиотерапии, задержки мокроты; 
8. При гиперкапнии, асинхронии или тахипноэ переключиться на BiPAP-ST. 
Десатурация несмотря на нормокапнию и адекватное использование НИВЛ 
говорит о РДС и требует реинтубацию.
9. После реинтубации использовать вторую попытку экстубации с 
переводом на НИВЛ,  в т.ч. кратковременно используя бронходилататоры;
10. Выписка домой если SpO2 95% более двух  дней и МО нужен не чаще  4  
раз в сутки.

Протокол экстубации

В.Ю. Артеменко. 10-й Британско-Украинский Симпозиум. Киев, 2018



1.Афебрильный;
2.Не требует дополнительного кислорода;
3.Нет ателектазов или инфильтратов;
4.Прием седативных прекращен 24 часа

назад;
5.Потребность в санации менее 4-х раз в

сутки;
6.После экстубации НИВЛ (без/с min О2), в

режиме BiPAP (IPAP 12...20 см. водн. ст.,
EPAP 3...6 см. водн. ст), если ЧД низкая,
то режим ST (Spontaneous/Timed) с
установленной ЧД.

7. Оксиметрия в качестве feedback.

Итак, экстубация при СМА
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CASE-2
Пациент М, 1 год, СМА 1 типа, находится в ИТ 2,5 месяца
из них 2 месяца ИВЛ, 30 дней назад экстубация - без
успеха. Последний месяц повод для госпитализации
инвазивная вентиляция легких;

Пациент – длительное
нахождение в ИТ - угроза
развития ВБИ;

Персонал – синдром выгорания;

Семья - очень хочет быть дома;

Администрация – длительное
время занята койка в ИТ.

Экстубация?
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CASE-2
Афебрильный, Без О2, Рентген – чисто, Без седативных, Санация 1/час.

Наладили стартово НИВЛ в режиме ST
(BiPAP) (IPAP 16 см., EPAP 6 см.),
Провели ночную оксиметрию, титрацию
параметров, для поддержания SpO2 95 %
без дополнительного О2.

План с леч. врачом;
Обьяснили план семье;
Подписали согласие
родителей;
Кортикостероиды;
SBT 30 минут;
Помолились;
Подобрали интерфейс;
Отсанировали с МО;
Экстубировали…
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CASE-2.  3  недели позже
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Вакцинация - старше 6 месяцев ежегодная
инактивированная вакцина против гриппа;
Младше 2 лет одна доза 13-валентной пневмококковой
конъюгированной вакцины;
Старше двух лет должны получить одну дозу 23-
валентной пневмококковой полисахаридной вакцины, в
том числе дети, которые ранее получили 13-валентную
пневмококковую конъюгированную вакцину.
Детям до двух лет должна проводиться
иммунопрофилактика препаратом Паливизумаб для
предупреждения респираторно-синтициальной вирусной
инфекции. Препарат вводится внутримышечно в
дозировке 15 мг/кг один раз в 30 дней, пять раз, начиная
с ноября, в первые 2 года жизни ребенка [47].

Вакцинация
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Мониторинг - измерение дневных газов крови. Дневная
гиперкапния указывает на гиповентиляцию как во время
бодрствования так и в ночное время.
Окси и капнометрия – нет рандомизированных исследований,
однако есть корреляция гиперкапнии и десатурации
кислорода.
Полисомнография не является универсальным
исследованием, однако в режиме титрационной ночи может
быть полезной при начале НИВЛ.

Нутритивная поддержка - самостоятельные кормления
прекращают в связи с повышенным риском аспирации на тот
случай, если потребуется экстренная интубация.
2. Если пауза более шести часов - назоеюнальный зонд, с
использованием элементарной или легкоусваиваемой смеси,
содержащей протеин.
3. Если интубация неизбежна, а риск аспирации высокий, то на
время паузы парентеральное питание состоящее из шлюкозы
10-15% и аминокислот из расчета 1,5 г/кг массы тела/сут) с
витаминами и электролитами.

Разное
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Неинвазивная вентиляция легких представляет собой
хорошую альтернативу трахеостомии и инвазивной
вентиляции и:
Способствует нормальному развитию речи.
Более комфортна и адаптирована к социальной жизни
пациента.
При условии хорошего комплайенса купируются
симптомы гиповентиляции и гиперкапнии
Предотвращает долговременную деформацию грудной
клетки.
Комбинация с механическим откашливателем позволяет
значимо улучшить качество жизни, уменьшить частоту
инфекционных обострений, интубаций, а также увеличить
частоту безопасных экстубаций, что позволяет
рекомендовать использование данной стратегии
респираторной поддержки при оказании медицинской
помощи СМА-пациентам.

Напоследок
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1. Лечение СМА- пациентов, в особенности
респираторная терапия в Украине остается
насущной медицинской и социальной
проблемой.
2. Использование единого подхода к
проведению респираторной терапии
может улучшить как качество жизни
СМА-пациентов так и их семей.
3. Популяризация современных методик
респираторной терапии позволит улучшить
качество медицинской помощи и
сократит сроки пребывания данной
категории пациентов в отделениях ИТ.

Выводы

Батьки пацієнтів сподіваються про 
допомогу у регістрації  спінрази в Україні 
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СПАСИБО ЗА
ВНИМАНИЕ!
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