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Spinal muskelatrofi:
- Tverrfaglig oppfølging



SMA: 
- Oppfølging I Norge

• Oppfølging 
• Consensus retningslinjer

• Standardisert etter nye 
behandlinger 

• Tverrfaglig oppfølging 
• Tverrfaglig møter OUS-RH

• Nasjonal interesse gruppe

• Nordisk samarbeid



SMA: Klassifikasjon – skal dette endres?

International SMA consortium:

TYPE DEBUT MOTOR FUNCTION LIFE EXP

SMA 1
- alvorlig < 6 mndr Sitt aldri < 2 år

SMA 2
- intermediare 6 – 18 mndr Sitt; Går aldri 50% 20 – 30 år

SMA 3
- mild > 18 mndr Går Normal

Also type 0 and Type 4

Hvordan klassifisere vi pasienter som har fått behandling ?





Oppfølging 

Effekt av behandling: 1





2.2 Multi-disciplinary
Testing

• Range of Motion

• CHOP

• HINE

• HFMSE

• 6 MWT

• RULM

• MFM

• EQS



• Studiene 
• Overlevelse og/eller Respirasjonsstøtte 

• Milepæler WHO, HINE
• Funksjonsnivå CHOP intend, HFMSE, RULM (6MWT)

• Respirasjon RFTs, Søvn studier, FVC, 
• Ernæring
• Biomarkører

Standardised Follow-up 









Quality of life

Length of life

Independance

“The burden of disease”



Effekt av behandling: 2



• Møte en gang per mnd
• Diskutere alle pasienter siste 4 uker
• Leger

• Barnenevro, Lungeseksjon
• Fysio
• Spiseteamet
• Sykepleie
• Koordinator

Tverrfaglig møte: OUS-RH”

Sett behov for 
“ekstra” oppfølging ved
mer aggresiv lunge behadnling 



Behandling:

• Intrathecal behandling

• Oppstart og 1 års oppfølging
• OUS

• Fysio, Lunge, Nevro, 
Ernæring...

4 mndrDag 0 14 28 63



Bdehanling:

4 mndrDag 0 14 28 63



• Møte 4 - 6 ganger per år

• Alle 4 helseregioner
• Barnenevrologi
• Nevrologi
• Lungelege
• Anestesi

Tverrfaglig Nasjonal interresse gruppe



Oppfølging 

Consensus retningslinjer



•Non-sitters
• Sitters
•Walkers



Oppfølging:

• Innleggelse for behandling

• Tverrfaglig vurdering ved 
barnehabilitering 

4 mndrDag 0 14 28 63



Motor - Ortopedi









2.5 Ernæring - non sitters

• Etter Spinraza…
• Langtids effekt på svelging

• Oppfølging 
• mellom dose 5 og 6

• Gastrostomi
• Til alle ???

• Logoped
• Når begynner vi ?
• Munn åpning

• Fasting







Pulmonary 







3.1 Pulmonary 

• Etter Spinraza…
• Langtids effekt på respirasjon

• Pro-aktiv
• Vurdering dose 1, 4 årlig
• Tidligere start av NIV

• ? Økt Resp Frek og Puls

• Unngå brystkasse malformasjoner

• TOSCA


