
یپروتکل SMAبیماریدرمانوارزیاب 

SMAعلمیکمیته

ماه-SMAکشوریسمپوزیوم یمرکز-۱۴۰۱تیر تهران-کودکانطب 



SMAتخصصیچندهایکلینیکساختار•

بیمارارجاع•

تشخیصتایید•

ی• وزارتازشدهاعلامدرمانبرنامهبهورودمعیارهایاساسبربیمارارزیاب 

ریسدیپلامتجویزدرمهمملاحظات•

Evrysdi (risdiplam)دارویتجویزپروتکل•

سنتجویزدرمهمملاحظات• نوسییر

Spinraza (Nusinersen)دارویتجویزپروتکل•

Outcome measuresوبیمارانآپفالو•

یوقطعمعیارهای• داروتغییر

کلیات



ی• منش 

کنندههماهنگپرستار•

اطفالنورولوژیست|(نوروموسکولار)نورولوژیست•

یتیم• یکیطبمتخصص :توانبخش  ر یوتراپ،فیر ر گفتاردرمانوکاردرمان،فیر

اطفال|بزرگسالریهمتخصص•

شک• ر روانشناسوروانی 

اطفال|فقراتستونارتوپد•

تغذیهمتخصص•

یژنتیکمتخصص• بالیبر

اجتماعیکارمدد•

کودکانگوارشمتخصص•

یSMAتخصصیچندهایدرمانگاه یایمراکزیجامعیخدماتیمراقبت 



ی•
ر
SMAانجمنطرفازاعلامیاسامیاساسبردرمانمعاونتازبیمارانمعرف

استشدهتاییدژنتیکآزمایشباونمودهطیراتشخیصیمراحلقبلابیماراناین-

یبیماران•
ر
استانپزشکانتوسطشدهمعرف

،یبیماریرایجهتیپسیازیتشخیصاستلازمودارندالگوریتمطبقتشخیصیروندطیبهاحتیاجبیماراناین-

ی SMAانجمنیعضویتیبه یبررسییتایپسیازیدنماینمعرفر اختصاصیبهیمعاونتیدرمانیجهت،ینامیبیماریبیشی 

.گردددارویارسالیی

بیمارانارجاع



خواربیمار• شیر

یشک- یاگرژنتیکبررسیSMAبهبالیبر یبررسیبودمنفر بیشی 

بعدبهکودکیسندربیمار•

ژنتیکرسیبریSMAبیمارینفعبهEMGو CPKبررسی-

تشخیصیپروتکل

ایتأییدیتشخیصیتوسطییکینورولوژیستیکودکانیی
متخصصینورولوژییداراییتبحریدریحیطهی

یشدهیازیطرف ر نوروموسکولرییایفوکالیپوینتیتعییر
.معاونتیدرمانیدانشگاهیمربوطهیانجامیمییشود



ورودمعیارهای•

5q-SMAقطعیتشخیص-

وعسن- ی۳۰ازقبلبیماریش 
 
سالگ

یسن- یبیمارکنوبر سال۵۰ازکمی 

یتعداد- یدریدویاگزونی)SMN2: ۲-۴کب  یکهیتعدادیکب 
یاگزونیشده،یملاکیبهیصورتیمجزایگزارشی8و7دریصورب  تعدادیکب 

ی. هفتیمییباشد
 

یعبارتیمضاعفیشدکی ر یهمچنی  ی4بهیمعبر وزیگوتیبهیمعبر یهی 
 

یویمضاعفیشدکی یمییباشد3کب  (کب 

ی- یکهیازیقبلیتحتیژنیدرمابر زارتیقراریگرفتهیاند،یدریصورتیتاییدیکمیتهیعلمییمنتخبیمعاونتیدرمانیوی( Zolgenesma)بیمارابر
. بهداشتیدرمانیویآموزشیپزشکی،یامکانیاستفادهیازیدویداروییجدیدیرایخواهندیداشت

ی- آنمجددصرفمبرایمنعیمگر،هستندیداروهماندریافتبهمجازصرفا،دارندیرادیگردارویدودریافتسابقهکهبیمارابر
.باشدداشتهوجوددارو

وط• مش 

دائمیتهاجمیونتیلاسیونبهنیاز-

غم O2S<92%وجود- NIVدریافتعلیر

دارودریافتبرایلازممعیارهای



دهیوبارداریدرمصرفمنع• شیر

اسپشنازاستفادهلزوم• باروریسندرزنانبرایمناسبکنی 

ناباروریاحتمالمورددرمردانبهتاکید•

یدرمصرفمنع• (Cچایلدکلاس)کبدیشدیدنارساب 

لگلوکومدرتجویزعدم• غمنشدهکنی  ی،درمانعلیر مرکزیشدیدرتینوپاب 

آندهندهتشکیلموادازهریکیاداروبهشدیدحساسیت•

ریسدیپلامدارویبامرتبطمهمملاحظات



محلولکردنآماده•

درجه۸-۲دمایدرنگهداری•

یدوز•
ر
:روزانهمصرف

شودمصرفروز۶۴تا،پودریکردنحلازبعد•

شودمصرفدقیقه۵تا،شنگدرکشیدنازبعد•

استداروگرممیلی۶۰حاویشیشههر•

یصورتدر• ی،دوزیفراموسی  شوددادهساعت۶تاحداکی 

ریسدیپلامدارویتجویزپروتکل



یبهاصلاحیجراحیعملیاشدیدکیفواسکولیوزوجود• بیماراندر LPانجامازمانعکهصورب 
شود

ری• یوشانتداشی  CSFکاتی 

یاختلالوجود• مهمانعقادییاپلاکب 

آندهندهتشکیلموادازهریکیاداروبهشدیدحساسیت•

دهیوبارداریدردارومصرفاحتمالا• یشیر استخطرب 

یبابیماراندر• یاحتمالاداروتجویز،کلیوییاکبدینارساب  تحتدقتبااربیمولیاستخطرب 
باشدنظر

سندارویبامرتبطمهمملاحظات نوسینر



.استداروگرممیلی12حاویویالهر•

ویتزریقیچهارمی28،ی14،ی0روزهایی: روزی14تزریقیاولیبهیفاصلهی3(: تزریق4)loadingدوزی•
(63روزی)روزیبعدیازیدوزیسومی35

یکبارماهچهارهر :نگهدارندهدوز•

ری،پلاکت :شودچکتزریقهربارازقبلزیرهایآزمایش• PT, PTT،ادراریپروتئیر

ریدر،افتادیعقبدوزیکاگر• شودتزریقممکنزماناولیر

یسییاسونوگایدازنیازصورتدر LPبرای• شوداستفادهب 

یمیلی5• شودانجامدقیقهیکیتایسهیعرضدرتزریقسپسوشودکشیدهCSFلیی 

سندارویتجویزپروتکل نوسینر



سن پروتکلیتجویزیدارویینوسینر



• Loading Dose: Administer the delayed or missed dose as soon as possible with at least 14 days 
between doses; continue with subsequent doses on the prescribed intervals from the last 
dose

• For Maintenance dose:

Recommendations for delayed or missed dose (Spinraza)



•SMA-I

-CHOP-INTEND, HINE

•SMA-II & III

-HFMSE, RULM

-6MWT for ambulatory patients

یانجامفواصل• ی :ارزیاب  ماه۶هرسپسواولیهارزیاب 

ی• یقدرتارزیاب  ماهه۶عضلابر

اهم۶هرتنفشعملکرد•

سنهایآزمایش• ری،پلاکت :نوسییر تزریقهرازقبل PT, PTT،ادراریپروتئیر

ماه۶هرسپسویکماهازبعدCBC,LFT,BUN,Cr:ریسدیپلامهایآزمایش•

سالانهاستخوانتراکمسنجش•

ی• فقراتستونگرافر

یمعیارهای فالوآپدرودرمانکاندیدبیمارانارزیاب 



مسئولپزشکتشخیصبهداروبامرتبطشدیدعوارضبروز•

یقیمیابیمارتمایلعدم• درمانادامهبهبیمارقانوبر

یبرایپروتکلطبقبرمنظممراجعهعدم• درمانعوارضواثرارزیاب 

وطگروهدر• یمشاهدهعدم :مش  یوملموستاثیر ازماه۶گذشتازبعد (Objective)عیبر
وع درمانش 

ی• استمجازداروقطعبهمنجرعوارضبروزصورتدرصرفاداروتغییر

یوقطعمعیارهای داروتغین 



یتصمیمدرمهمعوامل• گیر

شدیدکیفواسکولیوزوجود✦

شدنداربچهبه SMAبهمبتلازنیامردتمایل✦

دهیوبارداری✦ شیر

ی✦ بیمارنقلوحملسخب 

وزن✦

سن✦

قیم|بیمارتمایل✦

یاختلال،کبدی)همراهبیماریوجود✦ یضایعات،جدیچشمیبیماری،انعقادیوپلاکب  (روسفالیهیدومغزیفضاگیر

داروبهحساسیت✦

Risdiplam vs Nusinersen


