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Мы можем предвидеть что огромные достижения в области

медицинской науки иногда приводят к тому что бремя лечения
может рассматриваться как минимум эквивалент
болезни.
Дительная вентиляция является одним из таких примеров.

Во многих странах (включая Великобританию) есть много врачей,

которые продолжают скрывать возможность длительной
вентиляции детям со СМА 1 типа.
Появление Нузинерсена увеличит количество детей на

вентиляции.

С одной стороны медицинская наука раздвигает границы

болезни. С другой стороны трезвый взгляд заставляет размышлять

о формировании большого пула тяжелых инвалидизированных

пациентов, живущих благодаря медицинскому прогрессу.

Джина нельзя вернуть в бутылку…

MARTIN SMITH.  Associate Editor
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122 пациента от 3 месяцев до 22 лет,

Выводы: при СМА 1 типа пациенты живут более

двух лет, при этом имеют низкую оценку по шкале

функционального состояния только с
гастростомой, трахеостомой или НИВЛ > 16
часов и имеют низкие баллы по функциональным

шкалам.

Italia
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Результаты: Проанализировано 327 исследования, включены 60.

Выделены:

40% - ВДП (72% НИВЛ привела к улучшению параметров);

28% - НМД (50% НИВЛ привела к улучшение параметров в т.ч. СМА);

10% - ЦНС (50% НИВЛ привела к улучшение параметров);

(2% - ССС), and (20% - множественные ) патологии без эффекта.

Выводы: В целом НИВЛ эффективна как долговременная терапия у

детей первого года жизни.

Italia
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Девочка, 3 года, SMA-II без респираторной поддержки ранее. Фебрилитет и
продуктивный кашель 3 дня. Сестра 5 лет SMA-II госпитализирована ранее с
пневмонией и ОДН
Сонлива, тахи 160\мин, одышка 60\мин, SpO2 90% при FiO2 0,4
Дыхание ослаблено справа внизу, там же затемнения на рентгенограмме. рH
7.26, PaCO2 55 mmHg). Не дожидаясь прогрессирования РДС, начата терапия BiPAP
12/5 см. Н2О в комбинации с механическим откашливателем согласно NMD-ARF
protocol. МО (+30 и – 30 см. Н2О каждый час) Одышка уменьшилась до 40\мин, FiO2 до
0,25, pH 7.34, PaCO2 45 mmHg. Переведена в АИТ на BiPAP через 3 часа. Рентген-
контроль через 3 дня - разрешение ателектазов. Выписана без потребности в
долговременной вентиляции тогда как сестра у которой NIV/MIE были начаты только при
развитии РДС дольше была в АИТ (6 vs. 9 days) и дольше в больнице (15 vs. 19 days).

Taiwan

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019
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Вывод: раннее начало НИВЛ\МО в приемном отделении доступная и
эффективная стратегия сокращения длительности госпитализации и
предупреждения интубации у детей с НМД и острой дыхательной
недостаточностью.Taiwan
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Украина

В Реестре числится 227 пациентов. Фактическое
число оценивается в 2-2,5 раза больше.
7 на ИВЛ дома, 26 имеют НИВЛ, приобретенные за
свои деньги или деньги спонсора.
Безусловно, что требуют вентиляции ВСЕ.
Фондом 2 года ведется работа по выделению средств
из бюджета на респираторную поддержку.
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Опросник – 2019

Анонимный опрос
всех областных детских анестезиологов Украины
на тему:

Респираторная терапия при СМА.

https://forms.office.com/Pages/DesignPage.aspx
?origin=shell#Analysis=true&FormId=0Lsq_aijV
0iQeJmQhYYIyr9lTEINX41NusJ_W9BUzy5U
MUIyQkpFRVpMMkozU1dEWElQVkZQMTcyS
C4u
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Опросник – 2019
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Результат: 60 респондентов (анестезиологи, респираторные

терапевты).

Большинство (66%) не были осведомлены о International Consensus
guidelines for SMA.

Интубация трахеи отмечена как единственно возможная опция

лечения ОДН при СМА у 43% респондентов. С домашней вентиляцией

согласны 41 %.

Выводы: Рекомандована национальная адаптация International SMA 
Consensus guidelines, для снижения разнообразия и стандартизации 

оказания помощи во всей Саудовской Арабии.

Saudi

Arabia
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Дыхательная мускулатура обеспечивает вентиляцию в состоянии
покоя, нагрузки и во время сна
Пациенты с НМД имеют риск дыхательной недостаточности из-за
дисбаланса мышечной силы и нагрузки на дыхательную мускулатуру

Нарушения дыхания во сне (СОАС) и гиповентиляция с дневными
проявлениями (утомляемость, утренние головные боли, слабая
концентрация, недостаточный набор веса) – основной механизм ДН
при НМД.

Полисонография или кардиореспираторная полиграфия – золотой стандарт 
диагностики. Индекс  АГИ, десатурации,  гиперкапния,  дифференциация  
центральных и обструктивных  апноэ,  эффективность  и титрация 
параметров НИВЛ   - основные  цели полисомнографии.

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019
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У большинства детей со СМА 1 типа ОДН развивается в первый год,
в особенности после начала зондового кормления.
Начало НИВЛ рекомендовано при:
1. Дневная гиповентиляция.
2. Ночная гиповентиляция или СОАС.
3. Ургент при ОДН или экстубации.
4. Как попытка избежать деформации грудной клетки
5. Ряд авторов рекомендуют начинать НИВЛ до проявления клиник

ДН.

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



P
ae

di
at

ric
R

es
pi

ra
to

ry
 R

ev
ie

w
s 

28
 (2

01
8)

 1
8–

25

НИВЛ vs Трахеостома
НИВЛ – первая линия лечения ДН.
Более комфортно, управляемо, маленькие дети теряют способность

самостоятельно дышать и говорить после трахеостомии, тогда как
при НИВЛ часто сохраняют некоторую способность дышать и
говорить без поддержки.
При долгосрочной НИВЛ меньше частота госпитализаций.
Трахеостомы полезны при затрудненной санации с

бронхообструкцией.
Вентиляция > 16 ч / день не обязательно является показанием для

трахеостомии при СМА 1 типа потому что НИВЛ может успешно
использоваться у пациентов которые почти полностью зависят от
НИВЛ.

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



Четыре месяца спустя….
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Ранее перевод на ИВЛ считался вынужденной но сложной этической
проблемой.
Появление Нузинерсена улучшило показатели выживаемости и
двигательной функции, хотя у детей на ИВЛ динамики нет.
Инвазивные vs неинвазивные методики - это баланс между качеством
жизни и продолжительностью страдания.
Родители должны активно участвовать и принимать решения в
лечении детей со СМА 1 типа.
Контроль симптомов и улучшение качества жизни основная цель
паллиативной помощи.

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019
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Скорость потока вдох\выдох (MIE-EF) коррелируют с проходимостью
верхних дыхательных путей и возможностью деканюляции.
Пациенты на НИВЛ применяютя MIE чтобы избежать трахеотомии на

неопределенный срок.
БАС может ухудшать показатели потока воздуха и требовать

трахеотомию.
MIE эффективен при любых типах амиотрофий
Рост потоков воздуха при применении MIE до 200 л/мин,
коррелирует с успешной деканюляцией.

Таким образом, увеличение MIE-EF может свидетельствовать о
разрешении обструкции верхних дыхательных путей в достаточной
степени, чтобы обеспечить деканюляцию, независимо от того, зависит
пациент от ИВЛ или нет.

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019
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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.

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



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.

Еще раз - экстубация при 
СМА!!!

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



ht
tp
s:
//c
lin
ic
al
tri
al
s.
go
v/
ct
2/
sh
ow
/N
C
T0
15
1

91
67

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



План работы

1. https://ncbi.nlm.nih.gov;
2. Что в Украине;
3. Что  говорит гайдлайн;
4. Нузинерсен;

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019

https://ncbi.nlm.nih.gov/


Нузинерсен (Спинраза), - антисмысловой олигонуклеотид -
повышает включение экзона 7 в транскриптах матричной
рибонуклеиновой кислоты (мРНК) в гене SMN2 и выработку
полноразмерного белка SMN у пациентов 1-2 типа SMA.

Введение Нузинерсена в дозе 6 и 9 мг удваивало
уровень SMN.
Динамика клинической картины положительна в
группе 9 мг.
Длительное дозозависимое улучшение двигательных
возможностей даже при однократной иньекции.
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28 пациентов со СМА 1 тип. 4 группы (1 мг, 3 мг, 6 мг, и 9 мг)
интратекальное введение.

Belgium

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019
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Результаты:
20 детей от 2 до 50 мес. Перед LP аппликация EMLA крема + НПВС.
Пункции на уровнях L 4/5 и L 2/3.

Выводы: люмбальная пункция для интратекального введения
Nusinersen выполняется стандартно без осложнений и хорошо
переносится во всех возрастных группах

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



CHERISH (type 2) n=124 - Нузинерсен 12 мг, 4 года
наблюдения – улучшение двигательной активности,
снижение частоты госпитализаций.

NCT01839656 n= 360 - Многократное интратекальное
введение нузинерсена безопасно и хорошо переносимо с
выраженным клиническим эффектом в виде
улучшения двигательной активности.

ENDEAR n=122 (7 мес) 3 нагрузочных дозы + четвертая
через месяц, затем поддерживающая каждые 4 месяца –
значимое улучшение двигательной активности 40%
пациентов.G
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Belgium
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Вопросы  к нузинерсену

СМА 0 (новорожденные) Нет  опыта. Лечение начинают  только с 
момента манифестации клиники.

Есть  ли выработка белка SMN вне  ЦНС  - скорее всего  это 
возможно  при СМА 1 типа

Исходы досимптомной терапии (NURTURE, несколько пилотных 
исследований. Пациенты имеют  лучшие исходы,  если терапия 
начата до  манифестации  клиники. 

Отдаленные исходы Nusinersen trial (NCT02594124) - у
большинства пациентов значимое улучшение ходьбы,
стояния, удержания в положении сидя, независимостть от
респираторной поддержки. Интеллектуальное развитие требует
отдельной оценки.

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



Вопросы к нузинерсену

Responders\non-responders. Значимо время между началом

симптомов и первой дозой у СМА 1 типа и возраст у пациентов

СМА 2 типа но пока нет убедительного понимания.

При СМА 3 типа. Результаты не верифицированы, могут быть

спровоцированы эффектом плацебо. Хотя отмечено значимое

улучшение теста шестиминутной ходьбы.

При СМА  4 типа  - нет данных.

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019



Вопросы

Германия – расходы на СМА 1 типа без нузинерсена €100
000\год. На СМА 2 типа €90 000\год.
Несмотря на компенсацию в €100 000 за иньекцию
Нузинерсена, в общей сложности шесть инъекций в
первый год и три инъекции за второй год.
При этом выживаемость при СМА 1 типа возрастает с 10%
до 60%. При СМА 2 типа улучшается функциональный статус.
Это значит, что финансовая нагрузка возрастает…
Скрининг новорожденных мог бы помочь выявить
responders\non responders и прогнозировать возможность
снижения затрат…
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План работы

1. https://ncbi.nlm.nih.gov;
2. Что в Украине;
3. Что  говорит гайдлайн;
4. Нузинерсен;
5. Nota Bene;

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019

https://ncbi.nlm.nih.gov/


NOTA BENE
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NOTA BENE
(выводы)

1. Появился свет в конце тоннеля
(нузинерсен);

2. Родители знают, видят результаты, верят
в свет в конце тоннеля;

3. Большинство родителей готовы бороться
до последнего;

4. Если мы не будем помогать им бороться
– значит мы будем мешать им и тогда
они сметут нас с дороги.

https://petition.president.gov.ua/petition/49113?fbclid=IwAR0caLWZqcp8eZDqoSSw5_CDwbKXRvDVoE
oDFlDrAiajr20afxbR13qk_FE

В.Ю. Артеменко. 11-й Британо-Український Симпозіум. Київ, 2019
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СПАСИБО ЗА
ВНИМАНИЕ!
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https://youtu.be/pUhK01wnTY0

https://youtu.be/pUhK01wnTY0

