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“Approccio pratico ai problemi: posturazione, 
manipolazione e alimentazione nella SMA”
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SMA 1
Le forme più note

� SMA 1 forma A - grave
� Esordio neonatale-1 mese di 

vita
� SMA 1 forma B - comparsa 

precoce
� Esordio precoce  sintomi 3-

5 mesi
� SMA 1 forma C - comparsa 

tardiva
� Esordio “tardivo” 5/6 mesi
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SMA 1A grave
Esordio neonatale

Di quali sintomi stiamo parlando? 

� Dalla nascita al 1° mese di vita

� Sintomi nel periodo
perinatale

� Nessun movimento
antigravitario o molto limitato

� Insufficienza respiratoria
� FR aumentata

� Perdita progressiva suzione
autonoma 2° mese

� Aspettativa vita spontanea < 
3-6 mesi
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SMA 1B
Sintomi 3-6 mesi

Di quali sintomi stiamo parlando?

� SMA 1 forma B 

� Assenza controllo del capo

� Movimenti distali presenti
� Iniziale benessere

� Progressiva insufficienza
deglutizione
� Sng 6-7 mesi

� Aumento salivazione

� Insufficienza respiratoria
� Necessità ventilazione
meccanica 8-10 
mesi/Aspettativa vita 
spontanena 12-15 mesi di vita 

� Comunicazione: solo 
movimenti oculare o mugolii
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SMA 1C
Forma “tardiva”

Di quali sintomi stiamo parlando?

� SMA 1 forma C - comparsa tardiva 
6-7 mesi
� Iniziale controllo del capo,

� Permane fino 8-10 mesi

� Alimentazione orale anche oltre 12 
mese vita

� Aspettativa vita senza ventilazione
< 18-24 mesi

� Sopravvivenza oltre 3°/a vita con 
supporto ventilazione ed alimentazione

� Comunicazione: parole singole
comprensibili solo dai famigliari
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PROBLEMI RESPIRATORI
Di quali complicanze 
stiamo parlando?

� Insufficienza respiratoria 
cronica

� Ventilazione meccanica

� in maschera, in tracheo

� Tosse debole o inefficace

� Catarro
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PROBLEMI DI DEGLUTIZIONE

Di quali complicanze 
stiamo parlando?

� Scialorrea 
� Insufficiente capacità di 

alimentarsi 
� Riduzione crescita
� Sondino naso gastrico
� Nissen-Peg
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PROBLEMI POSTURALI

Di quali complicanze 
stiamo parlando?

� Posizione supina testa girata di 
lato 

� Ricoveri ripetuti 
� Deformità ortopediche

� Scoliosi
� Retrazioni
� Dolore
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PROBLEMI DI DEFORMITA’
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PROBLEMI DI COMUNICAZIONE

Di quali complicanze 
stiamo parlando?

� La maggior parte de bambini SMA 1 
non parla

� Pochi parlano con linguaggio 
comprensibile solo alle persone di 
riferimento
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PROBLEMI DI DIPENDENZA
bambini ad alto livello assistenziale
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Intanto la ricerca va avanti...
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Sciroppo Trial Roche SMA 1
(RG7916)
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Sciroppo Trial Novartis
(LMI070)
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Ed ora le infusioni EAP Nusinersen
diventato SPINRAZA da qualche settimana

Settembre 2017  SPINRAZA
approvato per tutte le SMA.
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Cosa fare con i bambini SMA, ora che
la loro storia naturale sta cambiando?
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SMA Standards of Care

1. Diagnostica/Nuovi
interventi

2. Clinica Pneumologica
3. Clinica Gastrointestinale -

Nutrizione
4. Clinica

Ortopedica/Riabilitazione
5. Cure Palliative

:

1. Diagnosis and genetics
2. Nutrition, Growth and Bone

Health Care 
3. Pulmonary Care
4. Orthopedic Care 
5. Physical Therapy and 

Rehabilitation
6. Other organ system 

involvement
7. Acute care in the hospital 

setting
8. Medication
9. Ethics and palliative care

2007 – 5 aree principali 2016 – 9 aree principali
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Lo strumento di misurazione:
la CHOP

Un aiuto per la ricerca degli obiettivi per il trattamento riabilitativo
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La Fisioterapia quotidiana

� Cercare modi per aumentare 
� abilità motorie residue ed 

acquisibili del bambino
� Mantenimento 

� Peso
� Tono muscolare
� Massa muscolare

� Prevenzione
� Protezione deformità

potenziali

5. Physical Therapy and 
Rehabilitation

OBIETTIVI:
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Il massaggio

5. Physical Therapy and Rehabilitation
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L’Allineamento del Corpo 
attraverso la cultura del salame di 

miglio

4. Orthopedic Care

6. Other organ system 
involvement
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Allungamento collo

� Contrastare effetto
gravità

�Proteggere colonna

�Scaricare peso testa

�Liberare vie aeree
superiori

TESTA - COLLO
Allungamento muscoli collo 

CHOP Sezioni Nr. 4 – 12- 14

5. Physical
Therapy and 
Rehabilitation
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Il tiracollo

4. Orthopedic Care 5. Physical Therapy and Rehabilitation
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Arti superiori
IN CARICO e SCARICO 

5. Physical
Therapy
and 
Rehabilitation
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GOMITI

5. Physical
Therapy
and 
Rehabilitation
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PROBLEMI RESPIRATORI
Saper usare Ambu, Macchina della tosse e 
Ventilatore, come esercizio e in emergenza 

3. Pulmonary Care
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MASCHERE NIV



28

ROTOLAMENTO

5. Physical Therapy and Rehabilitation
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COLONNA 

5. Physical Therapy and 
Rehabilitation
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Manipolazione della cassa toracica

4. Orthopedic Care 5. Physical Therapy and Rehabilitation
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Arti inferiori 
IN SCARICO

5. Physical
Therapy and 
Rehabilitation
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Arti inferiori
IN CARICO

5. Physical Therapy and 
Rehabilitation


