DCI NUSINERSENUM

Protocol terapeutic corespunzitor pozitiei nr. 220, cod (M09AX07): DCI
NUSINERSENUM

I. DEFINITIA AFECTIUNII

Atrofia musculara spinald (AMS) este o boald neuromusculara progresiva care rezultd din
mutatii la nivelul genei SMN1 din cromozomul 5g. O a doua gena, SMN2, situatd in apropierea
SNM1, este responsabild pentru o mica parte din productia de proteind SMN. AMS prezintda un
spectru de manifestari clinice ale bolii, severitatea afectiunii fiind corelatd cu numarul mai mic de
copii ale genei SMIN2 si cu varsta mai mica in momentul debutului simptomelor.

I1. INDICATII TERAPEUTICE
Nusinersen este indicat pentru tratamentul atrofiei musculare spinale 5q.

I1l. CRITERII DE INCLUDERE TN TRATAMENTUL SPECIFIC

Decizia de tratament trebuie sd se bazeze pe o evaluare individualizata, realizata de un
specialist cu experientd in tratarea pacientilor cu AMS, cu privire la beneficiile tratamentului
pentru pacienti, in raport cu riscurile potentiale al tratamentului cu nusinersen. Evaluarea clinica
initiala se va realiza in conditii de stare stabila a pacientului, fara afectiuni intercurente, pentru a
reflecta corect situatia functiei motorii si respiratorii

A. Pacienti cu AMS Tip I
a. Obiectivele tratamentului
Imbunatatirea functiei motorii si/sau mentinerea functiei motorii precum si ameliorarea
functiei respiratorii care implicd o Imbunatdtire functionald relevanta (evitarea necesitatii
ventilatiei asistate permanente sau prelungirea timpului pana la aparitia necesitatii unei ventilagii
asistate permanente) si cresterea duratei de supravietuire si calitatii vietii copilului.
b. Criterii de initiere a tratamentului
Se considerd eligibili pentru initierea tratamentului cu nusinersen pacientii care Indeplinesc
urmatoarele criterii:
- testarea geneticd a demonstrat o mutatie (deletie) homozigotd sau heterozigota
compusa a genei 5q SMN1;
- existenta a cel putin 2 copii ale genei SMN2;
- pacienti cu AMS tip Ib sau Ic.

SAU:
- in situatia in care pacientul a avut tratament cu nusinersen si acesta a fost intrerupt
iar, dupa 8 luni de la intrerupere, se constatd o inrautitire semnificativa a
functiei motorii asociatd acestei intreruperi obiectivatda pe scala HINE2
(pierderea cate unui punct la fiecare dintre criteriile motorii din scala HINE -
sectiunea 2 - controlul capului, rasucire, sedere, mers tarat, sustinere in picioare,



mers, cu exceptia categoriei miscare de pedalare, la care se considera
semnificativd pierderea a doud puncte) dar pacientul a ramas eligibil (nu are
criterii de excludere si nu are criteriile de intrerupere 2,3,4) tratamentul poate fi
reintrodus.

B. Pacienti cu AMS Tip II si Tip III
a. Obiectivele tratamentului
Ameliorarea relevantd a functiei motorii §i respiratorii care implicd imbunatatirea calitatii vietii
pacientilor.
b. Criterii de initiere a tratamentului
Se considera eligibili pentru initierea tratamentului cu nusinersen pacientii care indeplinesc
urmatoarele criterii:
- testarea geneticd a demonstrat o deletie homozigotd sau heterozigotd compusad a
genei 50 SMN1
- existenta a cel putin 2 copii a genei SMN2;
- pacienti simptomatici cu diagnostic de atrofie musculara spinala tip II sau III;
- Scor < 54 puncte la masurarea functiei motorii cu ajutorul Scalei Hammersmith
Functional Motor Scale - Expanded (HFMSE)

SAU:

— la pacienti care au primit tratament cu nusinersen, insa s-a decis ntreruperea
acestuia, iar la 8 luni de la oprirea tratamentului se constata o pierdere de > 3 puncte
pe scala HFMSE, dar pacientul a ramas eligibil (nu are criterii de excludere si nu are
criteriile de intrerupere 2,3,4) acesta poate fi reintrodus.

Nota: Se considera ca pacientii cu un scor HFMSE al functiei motorii peste 54 puncte nu necesitd
tratament si vor beneficia de monitorizare clinica adecvata, considerandu-se eligibili pentru
tratament in situatia in care se constatd o scadere > 3 puncte la evaluarea cu ajutorul scalei
HFMSE.

C. Pacienti cu AMS presimptomatici:
a. Obiectivele tratamentului
Realizarea achizitiilor motorii (sustinerea capului, achizitia pozitiei sezdnde fard sprijin si a
mersului independent), evitarea necesitatii suportului respirator permanent sau prelungirea
timpului pand la aparitia necesitafii unei ventilatii asistate permanente si cresterea duratei de
supravietuire si a calitatii vietii copilului.
b. Criterii de initiere a tratamentului
Se considera eligibili pentru initierea tratamentului cu nusinersen pacientii care indeplinesc
urmatoarele criterii:
- testarea geneticd a demonstrat o mutatie (deletie) homozigotd sau heterozigota
compusa a genei 5q SMN1,
- fara simptome clinice,
- existenta a 2 copii sau 3 copii ale genei SMN?2,
Nota: pacientii cu 4 copii SMN2 vor fi evaluati la fiecare 3-6 luni si tratati la aparitia prinelor
semnne clinice




V. CRITERII DE EXCLUDERE

A. Pacienti cu AMS Tip I

Nu se recomanda initierea tratamentului cu nusinersen in oricare din urmatoarele situatii:

pacienti fara confirmare genetica a bolii AMS,

pacienti cu mai pugin de 2 copii SMN2,

pacienti cu AMS tip 0,

pacienti care necesitd ventilatie asistatd invaziva permanentd (>16 h/zi de ventilatie
continud in ultimele >21 zile sau traheostomie, care nu sunt urmare a unui episod acut
reversibil),

situatii clinice care pot impiedica punctia lombara (spre exemplu, pacienti la care fuziunea
vertebrald Tmpiedica accesul in spatiile intervertebrale) sau la care pot aparea complicatii
importante,

istoric de afectiuni cerebrale sau medulare care ar putea interfera cu procedura punctiei
lombare sau cu circulatia lichidului cefalo-rahidian. Existenfa unui sunt ventriculo-
peritoneal sau ventriculo-cardiac nu va fi considerata criteriu de excludere.

B. Pacienti cu AMS Tip II sau Tip I11

Nu se recomanda initierea tratamentului cu nusinersen in urmatoarele situatii:

pacienti care necesitd ventilatie asistate invaziva permanentd (>16 h/zi de ventilatie
continua Tn ultimele >21 zile sau traheostomie, care nu sunt urmare a unui episod acut
reversibil),

situatii clinice care pot impiedica punctia lombara (spre exemplu, pacienti la care fuziunea
vertebrald Tmpiedica accesul in spatiile intervertebrale) sau la care pot aparea complicatii
importante,

istoric de afectiuni cerebrale sau medulare care ar putea interfera cu procedura punctiei
lombare sau cu circulatia lichidului cefalo-rahidian. Existenta unui sunt ventriculo-
peritoneal sau ventriculo-cardiac nu va fi considerata criteriu de excludere.

boala in stadii foarte avansate cu scor > 47 pe scala functionala Egen care nu au beneficiu
clinic si nu ar putea fi stabilizati cu ajutorul tratamentului (pacienti cu activitate
functionala minima care necesitd asisten{d pentru toate activitatile vietii cotidiene, cu
traheostomie, etc.), cu afectare clinica ireversibila, la care nu existd posibilitatea obtinerii
unui beneficiu clinic relevant si nu se considera cd ar putea fi stabilizati cu ajutorul
tratamentului.

VI. TRATAMENT

a.

Doze si algoritm de administrare

Tratamentul cu nusinersen trebuie initiat cat mai curand posibil dupa diagnostic, cu 4 doze de
incarcare - cate o dozad (1 flacon 5 ml solutie injectabild nusinersen) in zilele 0, 14, 28 si 63.
Ulterior trebuie sa se administreze o doza de Intrefinere la fiecare 120 de zile.

In situatiile de forti majora (catastrofe naturale, rizboi, epidemii, etc) sau alte situatii
exceptionale, tinand cont de bunele practici medicale si siguranta pacientului administrarea
tratamentului:

se poate face cu o intarziere de cel mult 7 zile pentru primele patru administrari si 14 zile
(pana la maxim 30 de zile) dupa a 4-a administrare (date care se regdsesc in



FORMULARUL PENTRU VERIFICAREA RESPECTARII CRITERIILOR DE
ELIGIBILITATE AFERENTE PROTOCOLULUI TERAPEUTIC DCI
NUSINERSENUM),

- administrarile se pot face mai devreme cu maximum 4 zile (perioadd intre administrari
minim 10 zile) pentru perioada de initiere (intre dozele 1-3), maximum 7 zile (intre dozele
3 si 4) si maximum 30 de zile (perioada intre adminstrari minima 3 luni) pentru perioada
de continuare,

- 1in situatiile de mai sus la urmatoarea administrare pacientul reia calendarul lui prestabilit
de injectare, astfel dacad a venit cu 30 de zile inainte de 4 luni injectarea urmatoare se va
face la 4 luni +30 zile, daca a venit cu o intarziere de 30 zile urmatoarea injectare se va
face dupa 3 luni.

b. Mod de administrare

Nusinersen este destinat administrarii intratecale, prin punctie lombara. Tratamentul trebuie
administrat de catre profesionisti in domeniul sdnatatii cu experientd in efectuarea punctiilor
lombare.

Nusinersen se administreaza, conform RCP, sub formad de injectie intratecala in bolus, pe
parcursul a 1 pand la 3 minute, folosind un ac de anestezie spinald. Injectia nu trebuie
administrata in zonele in care pielea prezinta semne de infectie sau inflamatie. Se recomanda ca
volumul de lichid cefalorahidian (LCR) echivalent cu volumul de nusinersen solutie injectabila
care urmeaza a fi injectat sa fie eliminat Tnainte de administrare.

Masuri speciale:

- poate fi necesara sedarea, 1n functie de starea clinica a pacientului;

- ecografia sau altd tehnica imagisticd pot fi luate in considerare pentru a ghida
administrarea intratecald de nusinersen, in special la pacientii cu varsta mai mica si la
pacientii cu scolioza;

- analiza LCR la orice administrare: analiza biochimica, celule +\- culturi.

- trebuie utilizata tehnica aseptica la pregdtirea si administrarea nusinersen conform
instructiunilor din Rezumatul Caracteristicilor Produsului,

Nota: Pacientii tratafi cu nusinersen vor primi concomitent ingrijirile standard conform
Declaratiei de Consens pentru ingrijirile standard acordate pacientilor cu Atrofie Musculard
Spinald (vaccinuri, profilaxia infectiilor cu virus sincitial respirator, aport nutrifional adecvat,
suport respirator la nevoie).

VII. CRITERII DE EVALUARE ST MONITORIZARE

A. Pacienti cu AMS Tip I

Se recomanda evaluarea la initierea tratamentului si la fiecare 4 luni, cu prilejul vizitei pentru
administrarea tratamentului cu nusinersen. Pacientul va fi monitorizat pe Fisa Initiala si Fisa de
follow-up (Anexa 1).

1. Date generale:
- data aparitiei simptomelor,
- data diagnosticului,



- status-ul vaccindrilor conform schemei Ministerului Sanatatii

- date antropometrice (greutate, inaltime, IMC), curbele de crestere (WHO),
- respiratie paradoxald DA/NU,

- scolioza: DA/NU,

- retractii musculare: DA (si localizare) /NU

2. Date despre ingrijirile de suport:
- modul de alimentatie: oral/sonda nasogastrica/gastrostomie
kinetoterapie: DA/NU
fizioterapie respiratorie: DA/NU
utilizare cough-assist: DA/NU
ventilatie asistatd: DA/NU, cu caracter non-invaziv/invaziv, diurna / nocturna

3. Teste de laborator:
Se recomanda efectuarea lor la initierea tratamentului, la 6 luni si la fiecare prezentare pentru
continuarea tratamentului:

- hemoleucograma complete,

- teste de coagulare: INR, TTPa,

- teste ale functiei hepatice: ALT, AST, bilirubina,

- teste ale functiei renale: creatinina, uree, proteinuria,

- ASTRUP, VSH, proteina C reactiva.

4. Criterii de evaluare a eficacitatii a tratamentului
a. Evaluarea functiei musculare:
- criteriile de evaluare conform standardelor pentru dezvoltarea copilului ale Organizatiei

Mondiale a Sanatatii (sustine capul da/nu, sta asezat da/nu; se deplaseaza da/nu) (Anexa 2)
- numarul de puncte - Scala Hammersmith Infant Neurological Examination (HINE) -
Sectiunea 2 (Anexa 2)
- numarul de puncte - Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test for Neuromuscular
Disease (CHOP-INTEND) (Anexa 2)
b. Evaluarea functiei respiratorii
- numadrul de ore/zi In care este necesar suportul ventilator

c. Alte criterii:
- numadrul episoadelor de infectii ale cailor respiratorii inferioare fata de vizita precedenta,
- necesitatea internarilor pentru infectii respiratorii - Nu/Da (de céte ori),
- necesitatea internarilor pentru alte motive - Nu/Da (de céte ori).

B. Pacienti cu AMS tip II sau 111

Se recomanda evaluarea la initierea tratamentului si la fiecare 4 luni, la momentul vizitelor pentru
administrarea tratamentului. Pacientii vor fi monitorizati pe Fisa Initiala si Fisa de follow-up
(Anexa 1).

1. Date generale:
- data aparitiei simptomelor,



data diagnosticului,

status-ul vaccinarilor conform schemei Ministerului Sanatatii

date antropometrice (greutate, inaltime, IMC), curbele de crestere (WHO),
scolioza: DA/NU,

retractii musculare: DA (si localizare) /NU

2. Date despre ingrijirile de suport:

modul de alimentatie: oral/sondd nasogastricd/gastrostomie

kinetoterapie: DA/NU

fizioterapie respiratorie: DA/NU

utilizare cough-assist: DA/NU

ventilatie asistatd: DA/NU, cu caracter non-invaziv/invaziv, diurna / nocturna

3. Teste de laborator:
Se recomanda efectuarea lor la initierea tratamentului, la 6 luni si la fiecare a doua prezentare
pentru continuarea tratamentului:

hemoleucograma completa

teste de coagulare: INR, TTPa

teste ale functiei hepatice: ALT, AST, bilirubina
teste ale functiei renale: creatinina, uree, proteinurie
ASTRUP, proteina C reactiva

4. Criterii de evaluare a eficacitatii a tratamentului
a. Evaluarea functiei musculare:

mers DA/NU, independent/dispozitive mecanice

numarul de ore petrecute in scaunul rulant

numarul de puncte aferente Scalei Hammersmith Infant Neurological Examination (HINE)
Sectiunea 2 (Anexa 2)

numarul de puncte aferente scalei Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test for
Neuromuscular Disease (CHOP-INTEND) (Anexa 2)

distanta exprimata in metri obtinuta la testul de mers - 6 Minutes Walking Test (6MWT)
(Anexa 2)

numarul de puncte obtinut la testul pentru functionalitatea membrului superior - Upper
Limb Module (RULM), versiunea revizuitd (Anexa 2)

numarul de puncte aferente Scalei Functionale Motorii Hammersmith Extinse (HFMSE)
(Anexa 2)

b. Evaluarea functiei respiratorii

numarul de ore/zi in care este necesar suportul ventilator;
spirometria (> 4 ani): FVC si FEV1

c. Alte criterii:

numarul episoadelor de infectii ale cailor respiratorii inferioare fata de vizita precedenta;
necesitatea interndrilor pentru infectii respiratorii - NU/DA (de céte ori)
necesitatea internarilor pentru alte motive - NU/DA (de céte ori)



C. Pacienti cu AMS presimptomatici
Se recomanda evaluarea la initierea tratamentului si la fiecare 4 luni, cu prilejul vizitei pentru
administrarea tratamentului cu nusinersen. Pacientul va fi monitorizat pe Fisa Initiala si Fisa de
follow-up (Anexa 1)
1. Date generale:

- status-ul vaccindrilor conform schemei Ministerului Sanatatii,

- date antropometrice (greutate, indltime, IMC), curbele de crestere (WHO),

- examen clinic general si neurologic

2. Date despre ingrijirile de suport:

- modul de alimentatie: oral/sonda nasogastrica/gastrostomie

- fizioterapie respiratorie: da/nu

- ventilatie asistatd: Da/Nu, cu caracter invaziv/non-invaziv

- ventilatie mecanica: Da/Nu
Nota: date important de mentionat in evolutia pacientului, in cazul in care acesta devine
simptomatic.

3. Teste de laborator:
Se recomanda efectuarea lor la initierea tratamentului, la 6 luni si la fiecare prezentare pentru
continuarea tratamentului:
- hemoleucograma completa
teste de coagulare: INR, TTPa
teste ale functiei hepatice: ALT, AST, bilirubina
teste ale functiei renale: creatinina, uree, proteinurie.
ASTRUP, VSH, proteina C reactiva

4. Criterii de evaluare a eficacitatii tratamentului
a. Evaluarea functiei musculare:
— criteriile de evaluare conform standardelor pentru dezvoltarea copilului ale Organizatiei

Mondiale a Sanatatii (sustine capul da/nu, std asezat da/nu; se deplaseaza da/nu) (Anexa 2);
- numarul de puncte - Scala Hammersmith Infant Neurological Examination (HINE) -
Sectiunea 2 (Anexa 2)
- numadrul de puncte - Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test for Neuromuscular
Disease (CHOP-INTEND) (Anexa 2)
b. Evaluarea functiei respiratorii
- suport ventilator: da/nu
- numarul de ore/zi in care este necesar suportul ventilator;
c. Alte criterii:
- numadrul episoadelor de infectii ale cailor respiratorii inferioare fata de vizita precedenta;
- necesitatea internarilor pentru infectii respiratorii - Nu/Da (de céte ori)
- necesitatea internarilor pentru alte motive - Nu/Da (de cate ori)

VIII. CRITERII DE INTRERUPERE A TRATAMENTULUI.

A. Pacienti cu AMS Tip I




Se va lua in considerare intreruperea tratamentului daca:

1) Pacientul prezinta efecte adverse severe asociate cu administrarea nusinersen;

2) Datorita starii clinice, riscurile induse de administrarea intratecala a nusinersen pun in
pericol viata pacientului;

3) Efectele adverse ale nusinersen sau ale administrarii intratecale produc o deteriorare a
calitatii vietii pacientului.

4) Lipsa compliantei la tratament prin neprezentarea la administrarea tratamentului in zilele
programate, cu o intarziere de mai mult de 7 zile pentru primele trei administrari si mai
mult de 30 de zile Tncepénd cu a 4-a administrare (pentru situatiile de fortd majora)

5) Pacientul sau reprezentantul sau legal (in cazul minorilor) nu mai doreste administrarea
tratamentului si isi retrage consimtdmantul

6) Tnainte de administrarea celei de a VI-a doze (doza de la 10 luni de la initierea
tratamentului) sau ulterior, la evaluarea clinica, se constata una dintre situatiile urmatoare:

a. apare o scadere a functiei motorii (masuratd cu Scala HINE sectiunea 2) sau respiratorie
(masurata prin schimbari in suportul ventilator).

- Se considera semnificativa o scadere a functiei motorii sau pierderea unui punct la
fiecare dintre criteriile motorii din Scala HINE - sectiunea 2 (controlul capului,
rasucire, sedere, mers tarat, sustinere in picioare, mers), cu exceptia categoriei miscare
de pedalare, la care se considera semnificativa pierderea a doua puncte.

- Se considera semnificativd o scddere a functiei respiratorii dacd este necesara
instituirea ventilatiei asistate permanente (> 16 h/zi ventilatie continua sau
traheostomie, n absenta unui episod acut reversibil).

Nota: Evaluarea pe baza scalelor mentionate se va face de catre profesionisti in sdnatate cu
experienta in utilizarea lor (medici, kinetoterapeuti).

b. nu s-a inregistrat nici o modificare a functiei motorii (nici scadere nici ameliorare, conform
criteriilor de raspuns prin aplicarea Scalei HINE - Sectiunea 2). La acestia se vor administra inca
2 doze de nusinersen (inca 8 luni de tratament). Daca nici dupa aceste doua administrari nu se
remarcd nicio Imbunatétire a scorului pe Scala HINE sectiunea 2 (pacient este stabil comparativ
cu administrarea celei de a VI-a doze) se va decide oprirea tratamentului.

Nota: Din acest moment, pacientul va continua monitorizarea clinicd. Dacd se produce o
inrautdtire a starii clinice care poate fi corelatd cu intreruperea tratamentului (la 8 luni de la
oprirea tratamentului se produce pierderea unui punct la fiecare dintre criteriile motorii din Scala
HINE - sectiunea 2 - controlul capului, rasucire, sedere, mers tarat, sustinere in picioare, mers, cu
exceptia categoriei miscare de pedalare, la care se considerda semnificativa pierderea a doua
puncte) se va evalua oportunitatea reintroducerii tratamentului.

In cazul ameliordrii, se continui tratamentul si se va realiza evaluarea premergitoare
administrarii nusinersen la fiecare 4 luni. Se va avea in vedere discontinuarea tratamentului in
cazul Tn care se inregistreaza doua scaderi consecutive ale functiei motorii fatd de evaluarea
anterioara.

B. Pacienti cu AMS Tip II sau Tip III
Se va lua in considerare intreruperea tratamentului daca:
1) Nu se produce o imbunatatire de cel putin > 3 puncte pe scala HFMSE la doi ani de la
instituirea tratamentului. La pacientii care au capacitatea de a merge se va lua in




2)

3)

4)

5)
6)
7)
8)

9)

considerare suplimentar daca nu apare o crestere a distantei parcurse la testul mersului
n 6 minute (6 MWT) de > 30 metri. La pacientii care nu au capacitatea de a merge, se
va lua in considerare suplimentar, daca nu apare o crestere cu > 2 puncte pe scala
adresatd membrelor superioare (RULM). Testarile cu cele doud scale aditionale se vor
face concomitent cu HFMSE.

Dupa 8 luni de tratament (2 administrari) de la progresul functional obtinut la 2 ani se
constatd o deteriorare pana la nivelul bazal anterior ameliorarii, se are in vedere
discontinuarea tratamentului in functie de rezultatele obtinute dupa incd o noud
administrare si o noud evaluare la 4 luni.

Dupa 8 luni de tratament (2 administrari) de la progresul functional obtinut la 2 ani se
constatd o deteriorare partiala fatd de nivelul bazal anterior ameliorarii, se are in vedere
discontinuarea tratamentului dupd alte doua administrari.

Dupi 2 ani de la initierea tratamentului nu se obtine niciun progres functional. In cazul
in care apare o Inrautatire semnificativa a situatiei motorii care se poate atribui
discontinuarii tratamentului (la 8 luni de la oprire se constatd o pierdere de > 3 puncte
pe scala HFMSE), se va evalua oportunitatea reintroducerii tratamentului;

In cazul deteriordrii importante a functiei respiratorii, dacd este necesari instituirea
ventilatiei asistate permanente (> 16 h/zi ventilatie continua in absenta unui episod acut
reversibil sau traheostomia), fara existenta unei cauze acute.

Pacientul prezinta efecte adverse severe asociate cu administrarea nusinersen;

Datorita starii clinice, riscurile induse de administrarea intratecald a nusinersen pun in
pericol viata pacientului;

Efectele adverse ale nusinersen sau ale administrarii intratecale produc o deteriorare a
calitatii vietii pacientului.

Lipsa compliantei la tratament prin neprezentarea la administrarea tratamentului in
zilele programate, cu o intarziere de mai mult de 7 zile pentru primele trei administrari
si mai mult de 30 de zile incepand cu a 4-a administrare (pentru situatiile de forta
majora)

10) Pacientul sau reprezentantul sau legal (in cazul minorilor) nu mai doreste administrarea

tratamentului si isi retrage consimtdmantul.

C. Pacientii cu AMS presimptomatici

1)
2)

3)

4)

5)

Pacientul prezinta efecte adverse severe asociate cu administrarea nusinersen;
Riscurile induse de administrarea intratecald a nusinersen pun in pericol viata
pacientului;

Efectele adverse ale nusinersen sau ale administrarii intratecale produc o deteriorare a
calitatii vietii pacientului;

Lipsa compliantei la tratament prin neprezentarea la administrarea tratamentului in
zilele programate, cu o intarziere de mai mult de 7 zile pentru primele trei administrari
si mai mult de 30 de zile incepand cu a 4-a administrare (pentru situatiile de forta
majord);

Pacientul sau reprezentantul sdu legal (in cazul minorilor) nu mai doreste
administrarea tratamentului si 1si retrage consimtamantul.



IX. PRESCRIPTORI

Tratamentul trebuie initiat numai de catre un medic cu experientd in gestionarea atrofiei
musculare spinale (AMS), din specialitatile neurologie pediatrica sau neurologie.

Administrarea tratamentului se va realiza in unitdti sanitare nominalizate pentru derularea
programului, in care pot fi asigurate conditiile de asepsie/antisepsie §i unde existd echipele
multidisciplinare necesare si specializate in ingrijirea pacientilor cu AMS.

Injectarea intratecald se va face de catre profesionisti in domeniul sdnatatii cu experientd in
efectuarea punctiilor lombare.

ANEXA 1

FISA EVALUARE INITIALA
AMIOTROFIE SPINALA

Data:
Nume:
Prenume:
CNP:
Tip AMS:

1. Date generale:
Data aparitiei simptomelor:
Data diagnosticului:
Diagnostic genetic:
— deletie homozigota /mutatie heterozigota compusa gena SMNI

- numar copii SMN2

Status-ul vaccindrilor conform schemei Ministerului Sanatatii:

Date antropometrice: G= L= IMC=



Temperatura:
FR:
AV: TA:

Curbele de crestere (WHO)
- ascendenta/stationara/descendenta

Respiratie paradoxala:
- DA/NU

Scolioza
- DA/UN

- unghi Cobb:

Interventie chirurgicala pentru scolioza:
- DA/NU
- DATA
- INSTITUTIA
Retractii musculare:
- DA/NU
- Localizare

2. Date despre ingrijirile de suport:

Modul de alimentatie:
- oral
- sonda nasogastrica
- gastrostoma

Fizioterapie respiratorie:
- DA/NU

Kinetoterapie
- DA/NU
- Nr zile/sapatamana

Dispositive ortotice
- Da/nu
- Descriere

Utilizare cough-assist:
- DA/NU



Ventilatie asistata:

DA/NU
Cu caracter non-invaziv/invaziv
diurna / nocturna

3. Teste de laborator :
Se recomanda efectuarea lor la initierea tratamentului, la 6 luni si la fiecare a doua prezentare
pentru continuarea tratamentului

hemoleucograma completa

teste de coagulare: INR, TTPa

teste ale functiei hepatice: ALT, AST, bilirubina
teste ale functiei renale: creatinina, uree, proteinurie
ASTRUP

proteina C reactiva

4. Criterii de evaluare a eficacitatii a tratamentului

a. Evaluarea functiei musculare:

Criteriile de evaluare conform standardelor pentru dezvoltarea copilului ale Organizatiei
Mondiale a Sanatatii (sustine capul da/nu, sta asezat da/nu; se deplaseaza da/nu) (WHO)
mers

- DA/NU

- independent/dispozitive mecanice (ortotice)

numarul de ore petrecute Tn scaunul rulant

numarul de puncte aferente Scalei Hammersmith Infant Neurological Examination
(HINE) Sectiunea 2

numarul de puncte aferente scalei Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test for
Neuromuscular Disease (CHOP-INTEND)

numarul de puncte aferente Scalei Hammersmith FunctionalMotor Scale - Expanded
(HFMSE)

numarul de puncte aferente scalei Clasificarii Egen Versiuea a 2-a (EK 2)

distanta obtinuta in metri la testul de mers - 6 Minutes Walking Test (6EMWT)

numarul de puncte obtinut la testul pentru functionalitatea membrului superior - Upper
Limb Module (RULM), versiunea revizuita.

b. Evaluarea functiei respiratorii

e numarul de ore/zi in care este necesar suportul ventilator:
e spirometria (> 4 ani):

-  FVC:
-  FEVI:

c. Alte criterii:
e numarul episoadelor de infectii ale cailor respiratorii inferioare in ultimele 3 luni:



e necesitatea internarilor pentru infectii respiratorii - in ultimele 3 luni :

ori)

NU/DA (de céte

e necesitatea internarilor pentru alte motive in ultimele 3 luni: NU/DA (de céte ori)

Data:
Nume
Prenume
CNP:
Tip AMS:

Numar injectare:

FISA EVALUARE FOLLOW-UP
AMIOTROFIE SPINALA



Reactii adverse :

- DA/NU
- Descriere

1. Date generale:
Data aparitiei simptomelor:

Data diagnosticului:

Status-ul vaccindrilor conform schemei Ministerului Sanatatii:

Date antropometrice: G= L=
Temperatura:

FR:

AV: TA:

Curbele de crestere (WHO)
- ascendenta/stationara/descendenta

Respiratie paradoxala:
- DA/NU

Scolioza
- DAJ/UN

- unghi Cobb:

Interventie chirurgicala pentru scolioza:
- DA/NU
- DATA
- INSTITUTIA
Retractii musculare:
- DA/NU
- Localizare

2. Date despre ingrijirile de suport:

Modul de alimentatie:
- oral
- sonda nasogastrica
- gastrostoma

IMC=



Fizioterapie respiratorie:
- DA/NU

Kinetoterapie
- DA/NU
- Nr zile/sapatamana

Dispositive ortotice
- Da/nu
- Descriere

Utilizare cough-assist:
- DA/NU

Ventilatie asistata:
- DA/NU
- Cu caracter non-invaziv/invaziv
- diurna / nocturna

3. Teste de laborator :
- Se recomanda efectuarea lor la initierea tratamentului, la 6 luni si la fiecare a doua
prezentare pentru continuarea tratamentului

- hemoleucograma complete

- teste de coagulare: INR, TTPa

- teste ale functiei hepatice: ALT, AST, bilirubina

- teste ale functiei renale: creatinina, uree, proteinuria
- ASTRUP

- proteina C reactiva

4. Criterii de evaluare a eficacitatii a tratamentului

a. Evaluarea functiei musculare:
e Criteriile de evaluare conform standardelor pentru dezvoltarea copilului ale Organizatiei
Mondiale a Sanatatii (sustine capul da/nu, sta asezat da/nu; se deplaseaza da/nu) (WHO)
e mers
- DA/NU
- independent/dispozitive mecanice (ortotice)
e numarul de ore petrecute in scaunul rulant

e numarul de puncte aferente Scalei Hammersmith Infant Neurological Examination
(HINE) Sectiunea 2

e numarul de puncte aferente scalei Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test for
Neuromuscular Disease (CHOP-INTEND)

e numarul de puncte aferente Scalei Hammersmith FunctionalMotor Scale - Expanded
(HFMSE)



e numarul de puncte aferente scalei Clasificarii Egen Versiuea a 2-a (EK 2)
e distanta obtinuta in metri la testul de mers - 6 Minutes Walking Test (6MWT)

e numarul de puncte obtinut la testul pentru functionalitatea membrului superior - Upper
Limb Module (RULM), versiunea revizuita.

b. Evaluarea functiei respiratorii

e numarul de ore/zi in care este necesar suportul ventilator:

e spirometria (> 4 ani):

- FVC:
- FEV1

c. Alte criterii:

e numarul episoadelor de infectii ale cailor respiratorii inferioare in ultimele 3 luni:
e necesitatea internarilor pentru infectii respiratorii - in ultimele 3 luni : NU/DA (de céte

ori)

e necesitatea internarilor pentru alte motive in ultimele 3 luni: NU/DA (de céte ori)

ANEXA 2
Scala dezvoltare motorie pe etape (WHO)
Descriere Da panain Niciodata Da, dar a pierdut-o (varsta- an, luna)
prezent
(varsta- an,
luna)

Sustine capul

Se rostogoleste

Sta in sezut independent

Se taraste

Mentine ortostatismul cu ajutor

Mentine ortostatismul independent

Merge cu ajutor

Merge independent

SCALA CHOP INTEND




Nume:
RM:

Data examinarii:

masa.:

Data nasterii:

Ora examinarii:

Starea de sanatate actuala: IACRS o Sonda nazogastrica O

Diagnostic:
Varsta gestationala:

BIPAP o SHR/zi SHR fara BIPAP la testare

Timpul de la ultima

Punct Pozitie Procedura de Raspuns evaluat Scor
testare
Miscarea antigravitationala a 4 Partea
1 Decubit dorsal | Observat pe parcursul umarului (coatele desprinse de Stg. cea mai
Miscarea testului suprafata de contact) buna:
spontana Miscare antigravitationala active 3
(extremitatea Poate elibera (mana si antebratul desprinse de
superioara) membrul sau poate suprafata de contact) Dr.
stimula copilul pentru Miscarea articulatiei pumnului 2
a obtine raspunsul Miscarea degetelor 1 Stare:
Nici o miscare a membrelor 0
Miscarea antigravitationala a soldului 4 Partea
2 Decubit dorsal | Observat pe parcursul | (picioarele si genunchii desprinsi de Stg. cea mai
Miscarea testului suprafata de contact) buna:
spontana Miscarea antigravitationala de 3
(extremitatea Poate elibera adductie a soldului/ rotatie interna
inferioara) membrul sau poate (genunchii desprinsi de suprafata de Dr.
stimula copilul pentru contact)
a obtine raspunsul Miscare activa a genunchilor cu 2 Stare:
eliminarea gravitatiei
Miscarea gleznelor 1
Nici o miscare a membrelor 0
Forta de strangere: Mentine strangerea cu mana, cu 4 Partea
3 Decubit dorsal puneti degetul in umarul desprins de pat Stg. cea mai
Strangerea palma si ridicati pana | Mentine strangerea, cu cotul desprins 3 buna:
Cu mana cand umarul se de pat (umerii pe suprafata)
desprinde de pe Mentine strangerea, cu antebratul 2
suprafata; observati desprins de pe suprafata (cotul Dr.
cand copilul slabeste sustinut pe suprafata)
strangerea. Mentine strangerea doar fara 1 Stare:
Puteti folosi jucarii tractiune
cu diametru Nu poate mentine strangerea 0
asemenator pentru
copiii mai mari.
4 Stimularea vizuala Revine de la rotatia maxima pe linie 4 | Stg> Partea
Capul in Decubit este oferita cu mediana. Dr. cea mai
pozitie dorsal, capul ajutorul unei jucarii. Intoarce capul partial pana la linia 3 buna:
mediana cu pe linie Daca capul este mediana Dr >
stimulare mediana mentinut pe linie Mentine pozitia mediana pentru 5 2 Stg.
vizuala * mediana timp de 5 sec. sau mai mult Stare:
secunde: Pozitionati | Mentine pozitia mediana mai putin de | 1
capul in rotatie 5 secunde
maxima si aplicati | Capul cade in lateral, nu incearca sa 0

stimulul visual pentru
a incuraja intoarcerea

revina pe median.




capului pe median.

Mentine genunchii desprinsi de pe Partea
5 Decubit Coapsele flectate si suprafata patului > 5 sec sau ridica Stg. cea mai
Adductorii dorsal, fara adduse. Picioarele picioarele de pe suprafata. buna:
soldului scutec departate la nivelul Mentine genunchii desprinsi de pe
soldurilor, coapsele suprafata patului intre 1-5 sec. Dr.
paralele, genunchii Nicio incercare de a mentine Stare:
usor departati. genunchii desprinsi de pe suprafata
Cand este aplicata tractiunea la Partea
6 Decubit dorsal 1. Apucati partea sfarsitul manevrei, se roteste pe burta La cea mai
Rotirea: (bratele inferioaraa coapsei cu redresarea laterala a capului. Stg. buna:
provocata de lateral), copilului, flectati Se roteste lateral pana pe burta fara
la picioare * mentineti soldul si genunchiul redresarea laterala a capului,
partea testata | si adduceti peste linia | eliberand bratul incarcat de greutate
deasupra, mediana, aducand pentru a finalize rostogolirea. La
rotiti dinspre pelvisul vertical, Pelvisul, trunchiul si bratul se ridica Dr.
partea testata. | mentineti tractiunea | de pe suprafata, capul se roteste spre
si opriti-va in aceasta lateral, bratul vine in fata corpulu Stare:
pozitie. Pelvisul, trunchiul si bratul se ridica
2. Daca copilul se de pe suprafata, capul se intoarce
rostogoleste, aplicati lateral. Bratul ramane in spatele
tractiune pe diagonala trunchiului
la 45° si opriti-va Pelvisul este ridicat pasiv de pe
pentru a permite suprafata de sprijin
copilului sa incerce
sa deroteze corpul.
Se roteste pe burta cu redresarea Partea
7 Decubit dorsal | 1. Tineti copilul de laterala a capului. La cea mai
Rotirea: (bratele cot, miscati-I spre Se roteste lateral pana pe burta fara Stg. buna:
provocata de lateral), umarul opus, redresarea laterala a capului; trebuie
la brate * mentineti mentineti tractiunea sa elibereze complet bratul incarcat
partea testata | asupra membrului si de greutate pentru a finaliza
deasupra, opriti-va cu umerii rostogolirea. La
rotiti dinspre vertical, permiteti | Se roteste spre lateral, piciorul vine in Dr.
partea testata. | copilului sa deroteze. | adductie, aducand pelvisul vertical.
Capul se intoarce spre lateral, umarul Stare:
2. Daca pelvisul si trunchiul se ridica de pe suprafata
ajunge la vertical, de sprijin.
continuati sa aplicati | Capul se intoarce spre lateral; corpul
tractiune. ramane moale sau umarul se ridica
pasiv.
Punct Pozitie Procedura de Raspuns evaluat Scor
testare
Ridica mana de pe suprafata cu Partea
8 Decubit Prezentati rapid o miscarea antigravitationala a bratului Stg. cea mai
Flexia lateral, bratul jucarie la lungimea Capabil sa flecteze umarul la 45°, buna:
umarului si a | de sus sprijinit bratului in dreptul fara miscare antigravitationala a
cotului si pe corp, umarului (se aplica bratului.
abductia extensie umar stimularea si se Flexeaza cotul dupa ce bratul cade de Dr.
orizontala. si flexie cot observa miscarea pe corp. Stare:
de 30° (fixati spontana) Capabil sa ridice bratul de pe corp.
bratul de jos Nicio incercare
dacae
necesar)
Abduce sau flexeaza umarul la 60° Partea




9 Sezand in Oferiti stimulul pe Abduce sau flexeaza umarul la 30° 3 Stg. cea mai
Flexia poala sau pe o linie mediana si la Orice flexie sau abducte a umarului 2 buna:
umarului sia | suprafata, cu nivelul umarului, la
cotului sprijinlacap | lungimea bratului (se Flexeaza doar cotul 1
si trunchi (20° | aplica stimularea si se Nici o incercare de a ridica bratul 0 Dr.
reclinatie) observa miscarea Stare:
spontana)
Sezand in Extinde genunchiul > 45° 4 Stg.
10 poala sau la Gadilati suprafata
Extensia marginea plantara a piciorului Extinde genunchiul intre 15°- 45° 2
genunchiului | suprafetei, cu sau ciupiti usor
sprijin la cap degetul mare Orice extensie vizibila a genunchiului | 1 Dr
si trunchi (20°
reclinatie), Nici o extensie vizibila a 0
coapsele genunchiului
paralele cu
solul
Tineti copilul 4 Stg.
11 sprij de corpul | Strangeti piciorul sau Flexia soldului sau
Flexia dvs cu ciupiti usor degetul | genunchiului > 30°
soldului si picioarele mare 3
dorsiflexia libere, cu fata Orice flexie de sold sau genunchi Dr
piciorului spre exterior. 2
Sgstlnetl . Doar dorsiflexia gleznei
copilul la niv __ _ _
abdomen, cu Nicio miscare active a soldului, 0
capul asezat genunchiului sau gleznei
intre bratul
dvs si torace
Ridica capul vertical din flexie si il 4
12 Sezand cu Puneti copilul in intoarce stg-dr
Controlul sprijin la sezand rotund cu Mentine capul drept >15 sec (oscilatii | 3
capului * umeri si capul drept si support cap=scor 2)
trunchiul dat la nivelul Mentine capul pe median >5 sec cu 2
drept umerilor (in fata si in | capul inclinat pana la 30° in flexie
spate) (puteti amana sau extensie
scorul 1 si 4 pana la Ridica sau roteste capul activ, din 1
finalul testului) flexie, de 2 ori in 15 sec (nu luati in
considerare daca miscarea se face o
data cu respiratia)
Niciun raspuns, capul atarna. 0
Raspunsul la Flexeaza cotul 4 Stg.
Fliiia Decubit dorsal ngﬁiuiges'etzrgggt::u Contractie vizipila a bicgpsului, fara 2
cotului. Eval extensia bratelor la — flexia cot_ulw_ ——
cu item 14 un unghi de 45°, pana Nici o contractie vizibila 0 Dr
in punctul in care
capul aproape se
ridica de pe suprafata
4
14 Decubit dorsal Raspunsul la Ridica capul de pe pat
Flexia tractiune: tineti in 2
gatului. pozitie mediana Contractia vizibila a muschiului SCM
Evaluati cu articulatia pumnului, 0
item 13 la nivel proximal, Nicio contractie musculara

umarul la 45°, pana




in punctul in care
capul aproape se
ridica de pe suprafata
Suspensie Extinde capul in plan orizontal sau
15 ventrala: cu Stimulati de-a lungul deasupra
Extensia fata in jos, coloanei vertebrale, Extinde capul partial, dar nu in plan
capului/ tinutcu o de la gat pana la orizontal
gatului mana la sacru. Cand axul Nu face extensia capului
(Landau) nivelul coronal al capului e
abdomenului paralel cu suprafata
superior patului = 0°
(orizontal)
Stg.
16 Suspensie Stimulati Misca pelvisul catre partea stimulata
Incurbarea ventrala: cu paravertebralii
spinal fata in jos, toracolombari pe Contractii musculare paravertebrale
(Galant) tinutcu o dreapta si apoi pe vizibile Dr
mana la stanga sau gadilati
nivelul abdomenul sau Nici un raspuns
abdomenului piciorul sau inclinati
superior copilul cu includerea
reflexului Galant.
Pentru copii de peste
10 kg genunchii si
capul pot fi atinse.

Scor total, cel mai bun scor inregistrat pe fiecare parte pentru fiecare item (maxim 64 de puncte):

*Adaptat dupa Test of Infant Motor Performance, Campbell, SK; et al. 2001.

Contracturi

Stg.o Dr o Flexia genunchiului

Stg. o0 Dr.o Flexia plantara a gleznei (Genunchiul se extinde <20 de grade)

Stg.o Dr.o Miscarea de adductie a soldului Stg.o Dr. o Contractura BIT
(Notati daca piciorul nu se poate roti si adduce pentru a atinge suprafata in pozitie de decubit
dorsal)

Stg. o Dr.o FElongarea umarului
Stg.o Dr.o Flexia cotului

Stg. o Dr.o Rotatia gatului

Stg.o Dr.o Flexia laterala a gatului

o Plagiocefalie o Curbatura fixa a coloanei vertebrale

Evaluarea starii comportamentale (Brazelton, TB. Neonatal Behavioral Assessment Scale, 2nd
ed.,1984):

Starea 1 Somn profund

Starea 2 Somn usor

Starea 3 Somnoros sau semi-adormit

Starea 4 Alert, cu privirea vie

Starea 5 Ochii deschisi, activ

Starea 6 Plans







HAMMERSMITH INFANT NEUROLOGICAL EXAMINATION

(HINE) - SECTIUNEA 2 - ETAPELE MOTORII

0 1 2 3 4 SCOR
Controlul Incapabil sa Balanseaza Tot timpul
capului mentina capul mentinut in pozitie
in pozitie vertical
verticala (normal la 4 luni)
(normal<3luni) (normal la 5 luni)
Sezand Nu poate sta in | Sta cu sprijin la Se sprijina Sta stabil Pivoteaza (se
sezand sold roteste)
~
(normal la 4 luni) | (normal la 6 luni) (normal la 7-8 (normal la 9 luni)
luni)
Prinderea Nu prinde Foloseste toata Index si police. Prinderea pensa
voluntara mana dar cu prindere
imatura
Abilitatea Nu loveste cu | Loveste orizontal. Loveste in sus Atinge piciorul Atinge degetele
de a lovi cu picioarele fara a ridica (vertical de la picioare
picioarele picioarele
(in decubit ®A
dorsal)
(normal la 3 luni) | (normal la 4-5 lu) | (normal la 5-6 lu)
Rostogolire Nu se Se rostogoleste pe De pe burta pe De pe spate pe
rostogoleste o parte spate burta
(normal la 4 luni) | (normal la 6 luni) | (normal la 6 luni)
Tarare Nu ridica Pe coate Pe mana intinsa Tarare plata pe Tarare pe maini
capul abdomen si genunchi
(normal la 3 luni)
(normal la 4 luni) | (normal la 8 luni) | (normal la 10 lu)
Ortostatism | Nuisisustine | Sustine greutatea Sta cu sprijin Sta fara ajutor
greutatea
(normal la 4 luni) | (normal la 7 luni) | (normal la 12 lu)
Mers Topaie/sare Merge lateral Merge
(merge tinandu-se) independent
(normal la 6 luni)
(normal la 12 luni) | (normal la 15 lu)
Scor total: ....... /26




Nume:

Data nasterii:

SCALA HAMMERSMITH EXTINSA (HFMSE)

Data evaluarii:
Timpul pt completarea testului:
Data chirurgiei spinale:

Evaluator:

Incercuiti cel mai mare nivel de mobilitate independenta
LDC = limitat de contracture
Nici unul - Se roteste - Se taraste pe fese - Se taraste/Merge in patru labe

cadru/ cadru cu roti - Merge cu OGGP/OGP - Merge independent

Merge cu carje/

(070311157 11721 L1 P
Test Instructiuni 2 1 0 L S | Comentarii
D =
C S=scor
1. Pozitia a. Poti sta | Poate staln | Are nevoie si | Are nevoie s b. Elementul 1
sezanda pe | in sezut pe masa | sezut farda | se sprijine pe | se sprijine pe Postura predominanta a
suport/ de se sprijini pe | o mana ambele maini coloanei vertebrale
scaun. tratament/scaun, | Maini 3 pentru a-si pentru a-si
faard sa te secunde sau | mentine mentine C.
Poate fi la sprijini pe peste echilibrul echilibrul d O
marginea méini, pénd timp de 3 e. )4
3 ~
suportului . ) secunde Nu poate sta f. =
sau pe numar la 3 ? in sezut g. ~ ~
suport/pode (Fara sprijin la h
a. Notati cel | Spate/labele o
mai bun picioarelor +/- I o PostEura .
S riiin predominanta a picioarclor
rezultat prijin) .0 O O
“EEE
2. Pozitie Pofi sta in sezut | Poate sa Poate sd sada | Poate sd sada l. <\ <
sezAndi cu | pe podea/masa | sadd pe pe cu picioarele
picioarele de tratament, podea/masa | podea/masa ntinse m.
ntinse fara sa te de tratament | de tratament | sprijinindu-se
sprijini pe cu cu picioarele | pe ambele n.
Ij’lc_loarele maini, cu p|C|oareIev dre_p?e_ maini timp de Incercuiti postura
intinse = picioarele dreptenlf‘é.lja a §pru|n|ndu—se 3 secunde predominantd a coloanei
genunchii drepte, pana se sprijini pe | intr-o mana vertebrale si cea a
pot fi numar la 3? maini timp timp de 3 Sau nu poate picioarelof
flexati, de 3 secunde sa sada cu
rotulele secunde picioarele
indreptate intinse
n sus,
gleznele

departate la




<10cm

ntre ele
3.0 mana | Potiduce o Poate sa Poate duce Nu-si poate Dr/ Stg
pe cap in mdnd pe cap duca o mana | ménape cap | duce manala
pozitie fara sa iti indoi | pe cap. doar dacdaisi | cap nici dacd
sezinda gatul ? Capul si flexeaza foloseste
Mainile trunchiul capul miscari ale
trebuie sa raman capul si
atinga capul stabile trunchiului
deasupra
nivelului
urechilor
4. Doua Poti duce Poate pune Poate pune Nu poate
maini pe ambele méini pe | ambele mainile pe pune ambele
capin cap in acelagi maini pe cap, dar maini pe cap
pozitie timp fara sa-ti cap, bratele | numai prin
sezinda indoi gatul ? nu ating flexie a
Mainile partile capului sau
trebuie sa laterale. prin inclinare
atinga capul Capul si laterala sau
deasupra trunchiul prin miscarea
nivelului raman de catarare a
urechilor stabile mainilor in
Sus sau prin
punerea lor
pe rand
5. Rotire Te poti roti pe o | Poate si Poate sd faca | Nu poate sa Umerii perpendiculari pe
din decubit | parte in ambele | facd o o jumatate de | facd o podea. Trunchiul si
dorsal in directii? jumatate de | rotire doar in | jumaitate de soldurile aliniate la corp
decubit Incearca si nu- | rotire din partea dreaptd | rotire in nicio
lateral ti folosesti decubit sau n cea parte
mainile dorsal n stangd
ambele parti
Test Instructiuni 2 1 0 L S | Comentarii
D =
C S=scor
6. Rotire Se intoarce | Se intoarce Tn | Nu se poate
din decubit | Te poti roti de in pozitie de | pozitie de intoarce in
ventral in | pe burtd pe decubit decubit dorsal | decubit
decubit spate Tn ambele | dorsal cu folosindu-si dorsal
dorsal spre | directii? bratele bratele pentru
dreapta libere spre ase
dreapta Tmpinge/trage
7. Rotire Se intoarce | Seintoarce in | Nu se poate
din decubit in pozitie de | decubit dorsal | intoarce in
ventral in decubit folosindu-si decubit
decubit dorsal cu bratele pentru | dorsal
dorsal spre bratele a se Tmpinge/
stdnga libere spre trage
stanga
8. Rotire Seintoarce | Seintoarce in | Nu se poate
din decubit | Te poti roti de in pozitie de | pozitie de intoarce in




dorsal in pe spate pe fata | decubit decubit decubit
decubit Tn ambele ventral cu ventral ventral
ventral directii? bratele impingand/
spre libere spre tragandu-se
dreapta dreapta in brate
9. Rotire Seintoarce | Seintoarce in | Nu se poate
din decubit in pozitie de | pozitie de intoarce n
dorsal in decubit decubit decubit
decubit ventral cu ventral ventral
ventral bratele impingand/
spre stanga libere spre tragandu-se

stanga in brate
10. Din Te poti intinde Se poate Se poate Nu poate sau
pozitie in mod controlat | intinde in ntinde prin cade
sezdndi in | din pozifie culcat in cédere in fatd
pozitie sezdnda? mod si rotire catre
intinsa controlat, lateral

prin lateral

sau

folosindu-se

de haine
11. Te poti sprijini Poate sd se Mentine Nu poate
Sprijinire | pe antebrate si sprijine pe pozitia cand
pe sa ramdi asa coate, cu este asezat,
antebrate | pdna numar la capul timp de 3

3? ridicat, timp | secunde

de 3

secunde
12 Iti poti ridica Poate sa-si Isi ridica Nu poate
Ridicarea | capul, tinand ridice capul | capul cu
capului din | bratele in n decubit bratele
decubit lateral, pdana ventral, cu pozitionate
ventral numar la 3? bratele jos Tnainte, timp

pe langa de 3 secunde

corp, timp

de3

secunde
13. Te poti sprijini Poate sa Poate sa Nu poate
Sprijinire cu bratele sprijine pe sprijine pe
pe bratele | intinse pdna bratele bratele
Tntinse numar la 3? Tntinse, cu intinse, daca

capul este

ridicat, timp | pozitionat,

de 3 timp de 3

secunde secunde
14. De la Poti trece din Poate, cu Se intoarce in | Nu poate
pozitia pozitia intinsd in | redresare decubit
intinsi in pozitia sezanda | prin lateral ventral sau
pozitia fara sa te citre podea
sezanda rasucesti pe

burta?




15. Statul Te poti aseza pe | Poate stain | Mentine Nu poate
n patru mdini si patru labe - | pozitia cand
labe genunchi cu capul sus este agezat,
capul sus $i sd timp de 3 timp de 3
stai asa pdnd secunde secunde
numar la 3?
16. Te poti deplasa | Poate s se Misca toate Nu poate
Deplasare | in fatd in patru | deplaseze In | cele patru
in patru labe? patru labe Tn | membre o
labe fata - migsca | singura data
toate cele
patru
membre de
doua sau
mai multe
ori
Test Instructiuni 2 1 0 L Comentarii
D =
C S=scor
17. Iti poti ridica Tn decubit Capul este Nu poate
Ridicarea | capul sisa te dorsal, capul | ridicat, dar
capului din | uiti la degetele trebuie sa se | prin flexie
decubit de la picioare cu | ridice pe laterald sau
dorsal bratele linia fara flexia
incrucisate pdnd | mediana. gatului.
numar la 3? Barbia se Mentine
deplascaza pozitia timp
catre piept. | de 3 secunde
Mentine
pozitia timp
de 3
secunde
18. Pozitia | Pofi sta in Poate stain | Poate sta in Poate sta
n picioare | picioare picioare picioare cu sprijinindu-se
cu sprijin sprijinindu-te cu | sprijinindu- | sprijin minim | pe méana,
0 mdand pand secuo la nivelul avand nevoie
numar la 3? mana timp trunchiului si de sprijin
de 3 (nu al suplimentar
secunde soldului) timp | la nivel
de 3 secunde | genunchiului/
soldului, timp
de 3 secunde
Sau nu poate
19. Pozitia | Pofi sta in Poate stain | Stain Std n
n picioare | picioare fard a | picioare in picioare In picioare doar
fara sprijin | te sprijini de mod mod scurt timp
nimic pdand independent | independent | (mai putin de
numar la 3? peste 3 timp de 3 3 secunde)
secunde secunde




Sau nu poate

20. Pisire | Pofi merge fara | Poate face Poate face 2- | Nu poate
niciun ajutor peste 4 pasi | 4 pasi fara
sau aparat de fara ajutor ajutor
sustinere?
Arata-mi!
21. Flexia Iti poti aduce Se obtine Initiaza flexia | Nu poate
soldului genunchiul flexia soldului drept
dreptin drept la piept? completia |sia
decubit soldului genunchiului
dorsal (peste 10%
din rangul de
miscare
disponibil)
22. Flexia | Iti poti aduce Se obtine Initiaza flexia | Nu poate
soldului genunchiul flexia soldului stang
stdng in stang la piept? completa a sia
decubit soldului genunchiului
dorsal (peste 10%
din rangul de
miscare
disponibil)
23.Din Iti poti ridica Utilizeaza Mentine Nu poate
pozitie genunchiul bratele standul pe un
inalta pe stang astfel pentru genunchi,
genunchi, incat laba tranzitie, sprijinindu-se
in pozitia piciorului sa bratele sunt | pe un brat
de stat pe stea lipita de libere cat sta | timp de 10
genunchiul | sol, fara a-ti ntr-un secunde
drept folosi bratele, si | singur
sd ramdi asa genunchi
pdnd numdr la timp de 10
10? secunde
24. Din Iti poti ridica Utilizeaza Mentine Nu poate
pozitie genunchiul bratele standul pe un
inalta pe drept astfel pentru genunchi
genunchi, incat laba tranzitie, sprijinindu-se
in pozitia piciorului sa bratele sunt | pe un brat
de stat pe stea lipitd de libere cat sta | timp de 10
genunchiul | sol, fara a-ti ntr-un secunde
sténg folosi bratele, si | singur
sd ramdi asa genunchi
pdnd numdr la timp de 10
10? secunde
Test Instructiuni 2 1 0 L S | Comentarii
D =
C S=scor
25. Din Te poti ridica in | Poate, fara Poate Nu poate
pozitie picioare din ajutorul transfera
inalta pe aceasta pozitie, | bratelor greutatea de




genunchi, pornind cu la nivelul
in pozitia piciorul stang, ambilor
n picioare, | fara a te folosi genunchi (cu
pornind cu | de maini? Poate sau fara
piciorul necesita sprijinin
sténg demonstratie brate)
26. Din Te poti ridica in | Poate, fara Poate Nu poate
pozitie picioare din ajutorul indeparta
inalta pe aceastd pozitie, | bratelor greutatea de
genunchi pornind cu la nivelul
in pozitia piciorul drept, ambilor
n picioare, | fara a te folosi genunchi (cu
pornind cu | de maini? Poate sau fara
piciorul necesita sprijinin
drept demonstratie brate)
27. Din Te poti ageza pe | Poate sa se Se asazd pe Nu poate
pozitia in podea, in mod ageze fard a | podea dar isi
picioare in | controlat? folosi foloseste
pozitia Incearcd si nu- | bratele si bratele sau se
sezinda ti folosesti fara a se prabuseste
bratele! prabusi
28. Te poti ghemui? | Efectueaza Initiaza Nu poate
Ghemuire | Imagineaza-ti ca | ghemuirea ghemuirea initia
te asezi pe un fara ajutorul | (peste 10%),
scaun foarte jos | bratelor foloseste
(flexeaza sprijinul pe
soldurile si | brate
genunchii la
cel putin
90°)
29. Saltin | Pofi sari cat mai Sare intre 5 si | Nu poate sari
fati 30 cm | mult, cu ambele | Sare cel 27,5¢cm, cu cu ambele
picioare, de la putin 30 cm, | ambele picioare
aceastd linie cu ambele picioare simultan.
pdnd la picioare simultan
cealalta? simultan
30. Poti urca pe Urca 4 Urca 2-4 Nu poate
Urcarea trepte? Te poti trepte trepte, urca 2 trepte
treptelor folosi de o folosind folosind o folosind o
folosind balustrada balustrada si | balustrada, in | balustrada
balustrada pasind orice mod de
alternativ a pasi
31. Poti cobori pe Coboara 4 Coboara 2-4 Nu poate
Coboréarea | trepte? Te poti trepte trepte, cobori 2
treptelor folosi de o folosind folosind o trepte
folosind balustrada balustrada si | balustrada, in | folosind o
balustrada pasind orice mod de | balustrada
alternativ a pasi
32. Poti urca pe Urca 4 Urca 2-4 Nu poate
Urcarea trepte? Incearcd | trepte cu trepte, cu urca 2 trepte
treptelor sa nu te folosesti | bratele bratele libere, | cu bratele
fard a de balustrada libere si in orice mod | libere




folosi pasind de a pasi
balustrada alternativ
33. Poti cobori pe Coboara 4 Coboari 2-4 Nu poate
Coborarea | trepte? Incearca | trepte cu trepte, cu cobori 2
treptelor sa nu te folosesti | bratele bratele libere, | trepte cu
fara a de balustrada libere si in orice mod | bratele libere
folosi pasind de a pasi
balustrada alternativ
SCOR Rezultate Rezultate de | Rezultate de | TOTA
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TESTUL DE MERS 6 MINUTE (6MWT)
Subiect: Data testului (zz/ll/aa): _ /|
Evaluator:
Lista de verificare pre-test: Da Nu Nu se
aplica
1. Pacientul poarta incaltaminte adecvata? m m
2. Pacientul nu poarta nicio orteza deasupra gleznei? i i
3. Subiectul s-a odihnit timp de10 minute ? i i
4. KT ademonstrat mersul? i i
5. Asistentul ,,urmaritor” este considerat competent de ] ]
catre KT?
6. A fost oferita oportunitatea de a merge la baie? m m
Raspunsurile 1- 6 trebuie sa fie da pentru a continua cu 6MWT | o m
Care este locatia testului?




Locatie =

Este aceeasi locatie ca la testele anterioare?

Care este suprafata podelei?
Suprafata podelei

Pacientul poarta talonete adaugate in pantofi? Descrieti

Tipul insertiei

Aceasta este 0 repetare a testului pentru ca primul test a fost
nevalid?

DETALII DESPRE CADERE
Nr | Distanta | Timpul Nr | Distanta | Timpul Timpul | Timpul
(M) (m:ss) (M) (m:ss) caderii | revenirii
(m:ss) (m:ss)
0 0 0:00 20 500 _ | Caderea A ol L
1 25 L 21 525 .| Caderea B L L
2 50 ol 22 550 . | Caderea C ol L
3 75 L 23 575 .| Caderea D L L
4 100 o 24 600 _ . | Pacientul a
5 125 L 25 625 . |cazutin o Da o Nu
6 150 o 26 650 .| timpul
7 175 i 27 675 _i__ | testului?
Daca da, va
rog sa
furnizati
detalii in




tabelul de
mai sus.
8 200 o 28 700 o
9 225 L 29 725 . | NOTITE:
10 250 o 30 750 L
11 275 L 31 775 L
12 300 o 32 800 o
13 325 o 33 825 L
14 350 L 34 850 L
15 375 o 35 875 L
16 400 L 36 900 L
17 425 o FIN| o
18 450 L
19 475 L
MODELUL REVIZUIT DE EVALUARE A MEMBRELOR SUPERIOARE PENTRU
AMS
(RULM)
Data evaluarii: oo/oo/oooo
ZZ L L AAAA Orainceperii (HH:MM):

Bratul preferat: o Drept o Stang 0 Ambidextru

format

Contractura cot drept: oDa o Nu
Contractura cot stang: o Da o Nu

Salbutamol: o Da o Nu

Chirurgie spinala: o Da o Nu

Partea testata: o Dreapta o Stanga

24 ore

Numele pacientului:

Numele evaluatorului:

Semnatura evaluatorului:

Comentarii:




EK 2 18/12/08

Scala Clasificirii Egen Versiunea a 2-a
Sieffensen 2008

Nume:

Data evaludric

Evaluator:

NOTA: "MNotati cele mai bune rezultate pe care le-ati avut in ultimele 2 s3ptimani, mai ales dacd exist3 variatii intre “zilele bune” si “zilele rele”.

[va rog s& incercuiti)

1 Abilitatatea de a utiliza scaunul cu rotile. Cum va deplasati in interor si in exterior? NIA
Capabil de a utiliza scawnul manual cu rofile pe teren plan, 10 m < minut o
Capabil de a utiliza scaunul mamual cu rotile pe teren plan, 10 m = minut 1
Incapabil de a utiliza un scaun manual cu rotile, necesitd scaun cu rotile electric 2
Utilizeazi scaun cu rotile electric, dar ocazional are dificultiti in mentinerea directiei 3

2 Abilitatea de a se transfera din scaunul cu rotile. Cum va transferati din scaunul dvs. cu rotile in pat? MNIA
Capabil =3 se transfere din seaunul cu rotile fird gjutar 0
Capabil 53 se ransfers independent din scaunul cu rofile. necesitind ustensile ajutdioars (hoist, easy glide) 1
MNecesitd asisienid pentru transfer cu sau fard ustensile ajutdioars (hoist, easy glide) 2
MNecesitd suportul capului stunci cind este ridicat si transferat din scaunul cu rotile 3

3 Abilitatea de a sta in picioare. Stati uneor in picicare? Cumn faceti asta? NiA
Capabil 53 stea in picicars cu suport al genunchilor, ca atunci cand utilizeaz3 bratele 0
Capabil 3 stea in picicars cw suport al genunchilor si coapselor, ca atunci cind wtilizeaz3 ustensile ajutitoars 1
Capabil 3 stea in picicare cu suport al intregului corp 2
Incapabil de a sta in picioare 3

4 Abilitatea de a-si mentine echilibrul in secaunul cu rotile. V3 puteli apleca in fatd =i in lateral si s3 reveniti in pozitie verlicald? HiA
Capabil =3 se impingd in pozitie vericald din flexie anterioard complet prin impingerea in sus cu mainile o
Capabil 53 miste partea superioard a corpului 2 30° in toate directiile din pozitia verticald, dar nu se poate impinge vertical, ca in descriersa de 1
mai sus
Capabil 53 miste partea superioard a corpului = 30° dintr-o parte in cealaltd 2
Incapabil de a schimba peozitia partii superoare a corpului. nu poate sta fara suport total al trunchiului si capului 3

5 Abilitatea de a misca bratele. Puteti misca degetele. miinile si bratele impotriva gravitatisi? HiA
Capabil 54 ridice bratele deasupra capului cu sau fard miscari compensatori 0
Incapabil =3 ridice bratels deasupra capului, dar capabil s3 ridice antebratele impotriva gravitatiei, de ex. mdinile la gurd cwfard suport al 1
coatelor
Incapabil 55 ridice antebratele impetriva gravitatiei, dar capabil 53 isi folosease3 mainile impotriva gravitatiei atunci cind antebratele sunt 5
sustinute
Incapabil =3 wilizeze mainile impotriva gravitatisl dar capabil 53 isi wilizeze degetele 3

B Abilitatea de a-si utiliza mainile si bratele pentru a manca. Puteti descrie cum mancati? NiA
Capabil 3 bea =i 53 mindnce fird suport al coatelor 0
M3ananca si bea cu suport al coatelor 1
Mandncd sibea cu suport al coatelor; cu ajutorul suplimentar al mainii cpuse si'sau al ustensilelor ajutdtoars 2
Trebuie hrinit 3

7 Abilitatea de a se intoarce in pat. Cum v intoarceti in pat pe parcursul noptii? NIA
Capabil 53 se intoarca in pat cu asternutur D
Are nevoie de ajutor 53 se intoarcd In pat sau se poate intoarce in anumite directii 1
Incapabil 53 se intoarcd in pat Trebuie intors de 0 — 3 ori pe parcursul noptii 2
Incapabil & se intoarcd in pat. Trebuie intors de 2 4 or pe parcursul noptii 3

g Abilitatea de a tusi. Cum tusiti atunci cand trebuie 53 o faceti? NIA
Poate tusi efizient O
Are dificultiti in a tusi i unecri necesit3 ajutor suplimentar manual. Capabil 53 isi curete gatul 1
Mecesitd meneu ajutor cind trebuie si tuseasci. Este posibil s3 tuseascd in anumite pozitii si cu ajutor suplimentar manual, ustensile 5
ajutdicare (air-stacking) st
Incapabil 55 tuseascd. Necesita aspiratie sifsau tehnici de hiperventilatie sau respiratie intermitenta cu presiune pozitiva (IPPE) pentru a putea 2
mentine cdile aerene libere

g Abilitatea de a vorbi. Puteti vorbi in asa fel incit ceea ce spuneli s3 fie inteles daca stati in punctul cel mai indepartat al unei camere mari? HNiA
Discurs puternic. Capabil =3 cinte sau =3 vorbeasch tare D
Vorbesie normal. dar nu poate ridica tonul 1
Vorbesie cu ton scdzut si necesitd o respiratie dupd 3 — 5 cuvinte 2
Vorbirea este greu de inteles de clire cei care nu fac parte dintre rudele apropiate 3

| 10 | Stare de bine fizicd Aceacts se referd doar la insuficienta respiratorie (vezi manualul). Utilizear3 categoriile ca intrebdri. | N/A




Mu se plinge, =& simte bine D
Oboseste usor. Are dificult3dti in 3 se odihni intr-un scaun sau in pat 1
A pierdut in greutate, si-a pierdut pofia de mdncare, i este frici sd adoama noaptea, dearme prost 2
La cele de la scorul 2 52 adauga simptome aditionale: schimbér in starea de spirit, duren abdominale, palpitatii, ranspiratii 3

11 Fatigabilitate pe parcursul zilei. Trebuie 53 v3 organizati ziua saw =3 vl odihniti pentru a evita 3 deveniti prea cbositi? HiA
Mu devine obosit pe parcursul zilei. O
Mecesita limitarea activitati pentru 3 evita s3 devind prea cbosit 1
MNecesitd limitarea activititii si o perioad3 de pauz3 pentru a evita 55 devind prea cbosit 2
Devine obasit pe parcursul zilei chiar daci se odihneste si isi imitear3 activitatea a

12 Controdul capului. De c3t suport al capului aveli nevoie in scaunul dvs. cu rotile? NiA
Mu necesitd suport al capului O
Mecesitd suport al capului atunsi cdnd wrcd sau coboard o pant3 (o rampd standard de 15 %) 1
Mecesita suport al capului atunci cind conduce scaunul cu rotile 2
Atunci cand st3 nemiscat intr-un scaun cu rofile necesitd suport al capului 3

13 Abilitatea de a controla o manetd (joystick). Ce tip de maneta folositi pentru a controla scaunul? HiA
Foloseste o maneta clasic, fara adaptari speciale 0
Foloseste o manet3 adaptatd sau are scaunul modificat ca s3 poat3 folosi maneta 1
Folosests alte metode pentru directionarea seaunului decit maneta. cum ar fi sisteme de suflat’aspirat sau conducerea prin scanare 2
MNu poate folosi scaunul cu rofile; are nevoie de alti persoani pentru manevrarea lui 3

14 Consistenta mancirii. Este nevoie de modificarea méncri in orice fel pentru a o putea consuma? NIA
Poate consuma mancarur cu orice consistenta 0
Manancs feliat sau bucitele mici de mancare sau evitd mancarea tare sau gumoasa 1
M3andnc3 doar mancarea fioutd piure sau tocatd 2
Principala metod3 de hrinire este cu ajutorul unui pai 3

15 Mancatul (cu sau fird asistentd). Cat dureazd 53 minance o masa intreagd? MiA
Poate manca o masa intreagd simultan cu ceilaki participanti la masa D
Poate midnca o masa intreagd simultan cu ceilalti doar dacd este incurajat sau are nevoie de timp aditional (aproximativ 10 min) 1
Poate manca o masa intreagd dar necesitd substantial mai mult timp fatd de ceilalti care consum3 aceeasi masd (15 min 53w mai mult) 2
Nu poate minca o masi intreagi nici dacl i se oferd timp aditional sau asistent3 3

16 Inghitire. Aveti vreodatd probleme la inghitit 7 NiA
Mu are niciodatd problemes cand inghite si nu se ineaci niciodatd cu mancare sau cu apa D
Poate avea ocazional (mai rar de o datd pe luni) probleme |a inghitirea anumitor alimente sau s2 ineacd ocazional 1
Are requlat probleme |3 consumul manciri sau al biuturii sau se inescd cu mincare sau b3uturd (mai frecvent decdt o dat3 pe lund) 2
Are probleme la inghitirea salivei sau a secretiilor 3

17 Folosirea mdinii. P2 care dintre aceste activititi le puteti facs 7 HiA
Poates desface capacul unei sticde de apd sau a unui sue, desficdnd sigiliul 0
Poate scrie doud randuri sau s3 foloseasca tastatura calculatorului 1
Se poate semna sau poate trimite un Mesaj texd sau poate folosi telecomanda 2
Nu poate folosi miinile 3

SCORTOTAL / 51

Comentarii. Maotive peniru care intrebirile de mai sus nu s-au putut aplica. (N&)

Interventie chirurgical3 (rugam mentionarea datei si tipulul operatiei)
Data inceperii folosirii ventilatiei asistate si fipul.

inill;ime.

Greutate.

FWC (capacitatea vitald fortata)

FWC%

scorul Brooke




