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Внезапно, в одночасье 
СМА вошло в повседневную жизнь семьи 
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СМА 
   Спинальная мышечная атрофия 

Это нервно-мышечное генетическое заболевание 

 Генетическая наследственность 

 1 носитель гена на каждые 40/50 человек 

 1 ребенок из 6000/10.000 поражен 

 2-е наиболее часто встречающее генетическое заболевание после 
муковисцидоза 

 

Существует три типа СМА: 1,2,3   

 Высокий уровень инвалидизации и быстрое ухудшение состояния  

 Полная зависимость от члена семьи осуществляющего уход 

Течение болезни зависит от остроты, тяжести и варианта болезни;  
болезнь затрагивает повседневную жизнь на всех уровнях 

 Моторная функция 

 Дыхательная функция 

 Приём пищи 
 

СМА 1 также называют болезнью Верднига-Гоффмана 

 наиболее тяжелый вариант с неутешительным прогнозом 
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Описание уровней СМА 

SMA 1: Сильная мышечная  гипотония, 
проблемы с координацией, дыханием и 
глотанием, прогрессирующий паралич. 
Кашель отсутствует. Смерть.  
 

SMA 2: сильное понижение мышечного 
тонуса, паралич конечностей, 
самостоятельно может находится только 
в сидячем положении, не может встать 
без помощи. Самостоятельно не ходит. 
Ручное, а затем электрическое кресло. 
Затрудненный кашель.  

Пока нет никакого лечения! 
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Как выглядят дети со СМА 1? 
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 и СМА 2? 
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 Наиболее частые осложнения 

Госпитализации 
 Консультация специалиста 
 Экстренная помощь 

 

Хроническая дыхательная недостаточность 
 Механическая вентиляция 

 через маску или через трахеостому 
 Слабый и  неэффективный кашель 

Осложненное кормление 
 Вспомогательные техники кормления 

 через назогастральный зонд 
 через гастростому 

Ортопедические деформации 
 Сколиоз (тяжелое искривление позвоночника) 
 Контрактуры  

 Боли 
 

Параличи сфинктеров   
 Расстройства мочеиспускания 
 Каловые камни 
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 Прислушиваться к другим 
специалистам? 

 Искать новые диагнозы? 

 Искать по всему Интернету? 

 Достаточно ли физиотерапии? 

 Консультироваться с 
семейными организациями? 

 С какими? 

 Зачем? 

Поэтому кажется, что невозможно 
никак спланировать жизнь… 

 Диагноз получен 

 Больной ребенок 

 Невыносимая боль 

 Осознание жизни до и после 

 Страх перед неизвестностью 

 Жизнь в ожидании того что 
может произойти, жизнь в 
отрыве от всего 

 Старательно растить ребенка, 
который 

 Никогда не будет ходить 
 Никогда не сможет сам 

дышать и есть 
 Никогда не сможет жить 

самостоятельно 
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Каковы перспективы родителей детей, 
страдающих СМА?  

 Родители  
 Они не знают медицинской терминологии 

 Они не обладают никакими навыками по уходу 

 Они рассматриваются как инструмент, а не как ресурс 

 Они как будто «под гнетом» болезни 
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Достаточно ли родителям изучить «Стандарты по 
уходу за больным СМА», чтобы получить ответы 

на свои вопросы? 
  

http://www.treat-nmd.eu/care/sma/care-standards/ 

 

http://www.treat-

nmd.eu/downloads/file/standardsofcare/sma/russi

an/sma_soc_ru.pdf 

Международнай комитет по стандартам ухода за пациентами (SCC) для больных с СМА 
был сформирован от имени Международного координационного комитета в 2005 году с 
целью создания  практических рекомендаций по лечению  больных со СМА  
 
Достигнуты договоренности  
в 5 областях : 
 Диагностика/Новые исследования 
 Респираторная поддержка 
 Пищеварение/Питание 
 Ортопедия/Реабилитация 
 Паллиативная помощь  
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Поддержка? 

Креатин 

“Может быть 
Существует 

энергетический…. 

Физиотерапия 

Какое будущее меня ждет...  
какое выбрать лечение? 

…сироп???” 
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И в тоже время,  
КТО научит маму растить такого ребенка? 
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”SAPRE''  Servizio Abilitazione Precoce Genitori 
Государственная служба ранней подготовки родителей 

Служба для того чтобы:  

Своевременно понять ситуацию и наработать 
личные навыки ухода с намерением 

поделиться ими с остальными членами 
группы, состоящей из родителей, других 
родственников и медицинских работников  

Научитесь справляться с ребенком со СМА    
в СВОЕМ ДОМЕ, защитив его от 

нецелесообразной госпитализации  

Поддержка и консультации по телефону 24 
часа в сутки  
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Ребенок с СМА не знает, что он 
болен 

  
Его родители не готовы справиться 

с этим 

ПАТОЛОГИЯ 

Программа для ранней 
подготовки родителей (PEPE)  

“ЗДОРОВЬЕ” 

…пытаемся таким образом…. 
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Будь участником, а не только зрителем в том, что 
касается жизни твоего ребенка 

 

 Обучение 

Навыки 

Знание 
 ЗНАНИЕ И ПОНИМАНИЕ 

P A U R A

PIETA’

F U
TU
R
O
?

$OLDI

Понимание 
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Наша МИССИЯ  

Заблаговременная подготовка родителей  

Детей и новорожденных, имеющих патологию ведущую к неутешительному 
прогнозу:  

 Выработывать  

 Навыки успешно справляться с  повседневными и даже чрезвычайными 
ситуациями в домашней обстановке 

 Учиться 

 Принимаемые решения каждый день становятся все сложнее 

 Получать полную информацию относительно состояния здоровья своего 
ребенка 
 

 Овладевать  

 Основами взаимоотнощений с представителями медицинских служб и 
учреждений 

 Сохранять свое психическое здоровье 

 Прежде чем болезнь нанесет удар 
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Из задач организации SAPRE 
1.Вырабатывать 

…необходимые навыки успешно справляться в повседневных и чрезвычайних 
ситуациях в домашних условиях 

 Положение и позы во время сна, во время еды и движения 

 Изменения положения 

 Как держать ребенка 

 Инфекции  органов  дыхания 

 Различия между простудой, кашлем, болью в горле и бронхитом 

 Необходимo ли использование откашливателя, да или нет? 

 Знать как обращаться с  основной аппаратурой для дыхания 

 Спокойно читать и понимать показания пульсоксиметра 

 Знать как провести процедуру откашливания 

 Знать как действовать в критической ситуации 

 Понимать устройство и назначение ортопедических средств 
реабилитации 

 Учить ребенка «принимать» ортопедические аппараты  

 Раннее использование ручной и электрической инвалидной коляски 
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Из задач организации SAPRE 
2.Учиться 

….как принимать решения все более сложные каждый день исходя из 

состоянии здоровья и возможностей вашего ребенка 

 Выбор школы и комплекс проблем с обучением в школе 

 Взаимоотношения с учителями, учреждениями, медсестрами, 

чиновниками и т.д.... 

 Решать проблемы с организацией жилья и безбарьерной средой 

 Поменять все в доме для новых нужд 

 Оборудовать машину  

 Приспособить ванную комнату 

 Теплый бассейн по соседству или в доме 

 Передвигаться, путешествовать, проводить выходные в разных местах 

 Объяснить ребенку, что нужно помочиться (особенно для девочек) 

 Когда уже сложно становится терпеть 
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Из задач организации SAPRE 

3.Овладевать 

 Рекомендации специалистов  

 Ортопедическая помощь 

 Респираторная поддержка 

 Поддерживающие препараты 

 “Лечение” 

 Врачи-специалисты 

 Стволовые клетки 

 Клинические исследования 

 Производители ортопедического 

оборудования 

 Социальные службы 

 Благотворительные организации 

и службы поддержки 

 Школы 

 

... Основами взаимоотнощений с представителями Государственных 

медицинских служб и учреждений 
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 From SAPRE Mission 
4.Поддерживать 

… психологическое здоровье родителей до того как болезнь ребенка нанесет 

удар  

 Склонности 

 Отношения между родителями 

 Думать о независимости ребенка  

 Ребенок со SMA растет 

 Как сказать это все.....моему ребенку 

 Улучшать взаимоотношения между родителями, сетрами -братьями и 
детьми 

 В теории и на практике: например мероприятие ”Мой ребенок имеет 
четыре колеса” 

 Совместный зимний фестиваль для СМА детей 

 Тематические дни и проведение праздников 
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Почему родители? 

 Из-за ограниченности ресурсов государственной поддержки  

 Организации родителей это «потенциал», «возможности» 

 Родителей 

 Невозможно заменить 
 При оценке патологии 
 При принятии решения 

 Они имеют стремление, время и личную заинтересованность 
 Которых  официальные работники лишены 

 Готовы посвятить этому свою жизнь!!  

 

 Сила программы Ранней Подготовки Родителей детей с СМА (PEPE)   

 Вовремя организовать и направить их силы и возможности, мотивировать 
на работу   
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Программы Ранней Подготовки 
Родителей детей с СМА  (PEPE)  В 

ДЕЙСТВИИ 

 Понимание и знание  

 Относительно жизни ребенка и последствий болезни  

 Специальный индивидуальный ...???.  

 Абилитация / Реабилитация 

 Уровень 1; сидеть  

 Уровень 2: стоять 

 Уровень 3: ранняя самостоятельность 

 Промежуточный уровень: Туторизация, повседневная жизнь, вода, привычки, 
увлечения, независимость 

 Аспекты обеспечения дыхательной деятельности  

 Уровень 1: ежедневная процедура: Мешок Амбу 

 Уровень 2: повторяющиеся инфекции дыхательных путей и обострения: 
КАШЕЛЬ 

 Уровень 3: Экстренная/Неотложная помощь 
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PEPE это…  
 больше чем “ранняя вентиляция” вашего 

ребенка 
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PEPE это…  
чувствовать себя родителями, несмотря на самый тяжелый 

тип СМА у ребенка 
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PEPE это…  
изменить обычные способы держать ребенка... 
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PEPE это… 
научиться использовать время купания,  

“наблюдая за движениями” своего ребенка 
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PEPE это 
изменить “очевидные” привычки... 
Например позицию при кормлении 
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PEPE это… 
также научиться пользоваться индивидуальными 

средствами для выживания 
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PEPE это ...  
понять и осознать что трахеотомия будет 

следующим шагом...   
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PEPE это… 
помогать детям с СМА 1 “расти” в любви и 

поддержке 
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PEPE также…..  
принять все сложности 
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PEPE для СМА 1 это… 
ранняя подготовка родителей к тому, чтобы найти язык и 

способы общения с детьми, дать ребенку возможность 
ВЫРАЗИТЬ и передать СВОИ мысли 
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“Дорогой Пиноккио…. 
Не обманывая моих родит елей,  

тогда они не обманут  меня” 
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''…позвольт е моему врачу… 
помочь моим родит елям...'' 

“...сопрот ивлят ься моему взрослению в т аком сост оянии“ 
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“Пожалуйст а научите моих родит елей что 

деформации развиваются….. 

 
...каждый час, день, месяцы и годы,  

Вначале неподвижность,  
затем контрактуры и атрофия мышц  позвоночника,  таза, 

нижних конечностей,  
 и так со временем  теряется функция' 
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”и осанка это... 

Прост ранст венная ориент ация человеческого т ела 
благодаря сокращению различных мышц, 
агонист ов и ант агонист ов, различному мышечному 
тонусу т ела и конечност ей, в зависимост и от  
земного прит яжения  
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…”Для меня очень важно  хорошо 
выглядет ь 
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PEPE  это… 
помочь ребенку как можно раньше начать 

использовать корректирующие ортопедические 
приспособления… 
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... Чтобы ребенок смог как можно скорее их 
использовать, получая преимущества и 

расширяя возможности повседневной жизни 
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.. Строя отношения с другими и будучи 
независимым….. 

...в доме и вне его… 
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... Проводить весело время, дружить, общаться с 
ровесниками, это нужно и ребенку... 
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…и конечно родителям! 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 

 

Встреча “У моего ребенка 4 колеса 2014”  
 теоретический и практический курс на 

колясках 

Lignano Sabbiadoro  

6/15/2014 – 6/22/2014 
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PEPE это... 
Несколько примеров: как выпрямить шею 

 Ребенку необходима растяжка 

 Несколько раз в день 

 Это приносит ему пользу 

 Это освобождает тело от тяжести веса  

 Родители легко обучаются 

 Потому что правильно понимают смысл и эффективность  
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PEPE это… 
Ручная техника откашливания - как массажировать грудную клетку 
чтобы, вместе с'‘откашливателем'' и мешком Амбу помочь ребёнку 

эффективно откашляться 
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PEPE это ... 
как  уметь пользоваться  "откашливателем" используя одно из 

следующих приспособлений 

Механический откашливатель может набрать объем воздуха в легкие и произвести  
перепад давления воздуха, имитируя эффективное откашливание трахеобронхиальных 

выделений 
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Откашливатель 
ExSufflator: механическая модель 

 Автоматический ручной 
селектор ( настройка 

вдох/выдох) 

Регулятор времени 

 

регулирование давления 

Ручной переключатель  
Регулятор давления  

вдоха 
 

Регулятор потока 
 
 

Соединение  
с  пациентом 

 

  нажимая IN (вдох) и EX (выдох), регулируется время вдоха и выдоха 
независимо друг от друга 

   Разница давления при переключении создает имитацию естественного 
механизма откашливания 
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PEPE это ... 
 Знать как работает мешок Амбу  

 Слабость дыхательных мышц и 
деформации грудной клетки 
  Приводит к гиповентиляции и 

неэффективному кашлю 
 

 Для нормального эффективного 
кашля  
 Нужно 2-3 л  выдыхаемого 

воздуха 
 

 Если респираторный объём меньше 
1.5 литров 
 Нужно  создать дополнительное 

давление путём сдавления 
грудной клетки и живота 

 Увеличивает объём воздуха, 
входящего в грудную клетку 

 Сходно с физиотерапией грудной 
клетки  

 Увеличивает  силу кашля благодаря 
потоку воздуха под давлением 
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PEPE  это 
 знать как измерить содержание 

кислорода, читать и понимать показания 
пульсоксиметра 

 Используется для измерения содержания кислорода в крови 

 Для измерения кислорода в ночное время (ночная пульсоксиметрия), а 
также в острые периоды болезни или может использоваться для 
постоянного наблюдения 
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PEPE это ... 
Иметь, знать и уметь использовать  

аспиратор 
( отсасыватель) 

Бронхиальные выделения (мокрота) очень опасны. Аспиратор может 
отсосать выделения, которые ребенок не может вывести сам (например, 
после использования "откашливателя") 
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PEPE это… 
возможность для различных культур, традиций, 

религий и рас  
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PEPE это… 
качество жизни которое выбирают родители 
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Жизнь это …..  
больше чем только дыхание 
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Программа Ранней Подготовки Родителей 
детей с СМА  (PEPE)   

укрепляет в самих родителях 

 Знание 

 О болезни, прогнозы и возможные варианты ее развития 

 Раннее понимание и принятие 

 Приносит большую пользу  

 Желание 

 Заранне подготовиться и  
приобрести необходимые знания и навыки 

 Уверенность при проведении процедур 

 Обычно проходят нормально 

 Возможности 

 Доброжелательные отношения с мед. организациями 

 Стремление 

 Сделать выбор 

 Качество 

 Жизни ребенка и всей семьи 

 Находить 

 Альтернативные пути поддержания здоровья ребенка 

 Предотвратить ненужные госпитализации  
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Дети с СМА первого типа живут с нами 
пособие для стабильной жизни в домашних 

условиях 
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THANKS TO PATRONAGE AND 
ASSOCIATIONS SUPPORT  
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Контакты 

UONPIA 

директор 

SAPRE служба 

поддержки 

SAPRE 

Администрация 

Dr.ssa Antonella Costantino 

E-mail:  

antonella.costantino@policlinico.mi.it 

Sig.ra Chiara Mastella 

 Tel: 329/9059245 

 Fax: 02/501164 

 E-mail: chiara.mastella@policlinico.mi.it 

 

 Fax: 02/501164 

 Tel 02/55400823  

 E-mail: sapre@policlinico.mi.it 

Servizio Abilitazione Precoce dei Genitori – SAPRE - U.O.N.P.I.A. 
Viale Ungheria, 29 – 20138 Milano 

www.sapre.it 


