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Функциональная классификация пациентов со СМА:

1. Mercuri et al., Neuromuscular disorder, 2018

Выбор шкалы двигательного развития определяется функциональным 
статусом пациента

Уход за пациентами должен иметь 
индивидуальный подход, основанный 
на возможности двигательной 
функции пациента, вне зависимости от 
присвоенного типа 1
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Шкалы двигательного развития доступны для скачивания 
после регистрации на сайте: 
https://kz.janssenmedicalcloud.kz/ru 



 Выживаемость или необходимость в дыхательной поддержке1
 Этапы развития двигательной функции (ВОЗ, HINE)2
 Функциональные шкалы оценки двигательной функции (CHOP INTEND, HFMSE,

RULM, 6MWT, MFM)1
 Легочная функция (респираторные инфекции, исследования во время сна,

откашливание)3
 Питание (необходимость использования желудочного зонда)4
 Опыт пациентов (функциональные возможности, качество жизни, боль, усталость

и т.д.)3,5,7
 Биомаркеры6,7,8

6MWT, six-minute walk test; CHOP INTEND, Childrens’ Hospital of Philadelphia infant test of neuromuscular disorders; HFMSE, Hammersmith functional motor scale–expanded; 
HINE, Hammersmith infant neurological examination; MFM, motor function measure; SMA, spinal muscular atrophy; RULM, revised upper limb module; WHO, World Health 
Organization.1. Finkel R, et al. Neuromuscul Disord. 2015;25;593–602.  2. De Sanctis, R, et al. Neuromuscul Disord. 2016;26(11):754–759.  3. Kaufmann P and Muntoni B. Neuromuscul 
Disord. 2007;17(6):499–505.  4. Hurst R, et al. J Child Neurol. 2014;29(11):1467–1472.   5. Slade A, et al. Orphanet J Rare Dis. 2018;13:61.  6. Renusch SR, et al. J Neuromuscul Dis. 
2015;2:119–130.  7. Arnold WD, et al.Ann Neurol. 2013, September: 74 (3) 8. Sumner CJ, et al (eds). Academic Press, 2017:383–397. 

Категории оценки состояния пациентов с СМА

Соответствие шкал двигательного развития функциональному 
статусу пациента с СМА:
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ВОЗ, Всемирная Организация Здравоохранения; HCP, медицинский работник
WHO Multicentre Growth Reference Study Group. Acta Paediatr Suppl. 2006;450:86-9

Этапы развития моторики по стандарту ВОЗ

Преимущества
 Оценивает и отслеживает 6 этапов развития моторики у младенцев (4-24 мес)
 Понятия универсальны, имеют основополагающее значение для приобретения самостоятельного

передвижения, удержания тела в вертикальном состоянии
 Быстрый и простой метод (примерно 10 минут)

Ограничения
 Предоставляет ограниченную информацию для определенных групп детей, в особенности с

задержкой развития
 Объединяет информацию о медицинском работнике и лице, ухаживающем за ребенком
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HINE, Hammersmith Infant Neurological Examination; HFMSE, Hammersmith Functional Motor Scale-Expanded; 
Roberto De Sanctis et al. Developmental milestones in type I spinal muscular atrophy. Neuromuscul Disord. 2016 Nov; 26(11): 754–759. 

Методика Королевской больницы Хаммерсмит для оценки 
неврологического статуса у детей раннего возраста с 
диагнозом СМА (HINE в отношении СМА) 

Разработана для здоровых детей
Возраст - от 2 месяцев до 2 лет

Включает 8 пунктов
Максимальный балл - 26

Шкалы двигательного развития доступны для скачивания 
после регистрации на сайте: 
https://kz.janssenmedicalcloud.kz/ru 
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CHOP-INTEND, The Children's Hospital of Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders; СМА, спинальная мышечная атрофия.
Glanzman et al. The Children's Hospital of Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders (CHOP INTEND): test development and reliability. 
Neuromuscul Disord. 2010 Mar;20(3):155-61

Тест детской больницы Филадельфии для оценки 
двигательных функций при нейромышечных заболеваниях у 
новорожденных (CHOP INTEND)

Разработана Детской больницей Филадельфии для оценки двигательных навыков у пациентов 
со СМА, не способных к самостоятельному передвижению
Включает 16 пунктов. 
Каждый пункт оценивается от  0 до 4 баллов 
Максимальный балл – 64
Предполагается оценка движений конечностей некоторым пунктам в градусах. Проводится 
визуально, без дополнительных инструментов.
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Расширенная шкала оценки моторных функций больницы 
Хаммерсмит (HFMSE)

Шкалы двигательного развития доступны для скачивания 
после регистрации на сайте: 
https://kz.janssenmedicalcloud.kz/ru 

 Отслеживает прогрессию развития двигательной дисфункции1

 Учитывает различия ходячих и лежачих пациентов2

 Проста в использовании, доступно детальное руководство по использованию и
обучающие материалы3

 Применяется как в качестве клинического, так и исследовательского метода4

 Коррелирует с другими клиническими и физиологическими показателями,
например, с тестом оценки крупной моторики, форсированной жизненной
ёмкостью легких, изометрической мышечной силой, количеством копий гена
SMN21,4

1. Руководство по HFMSE [Интернет] http://columbiasma.org/docs/cme-2010/Hammersmith%20Functional%20Motor%20Scale%20Expanded%20for%20SMA
%20Type%20II%20and%20III%20-%20Manual%20of%20Procedures.pdf; 2. O'Hagen JM, et al. An expanded version of the Hammersmith Functional Motor
Scale for SMA II and III patients. Neuromuscul Disord. 2007;17:693-697;
3. Main M, et al. The Hammersmith Functional Motor Scale for children with spinal muscular atrophy: a scale to test ability and monitor progress in children with

limited ambulation. Eur J Paed Neuro. 2003;7:155-159; 4. Montes J, et al. Clinicaloutcome measures in spinal muscular atrophy. J Child Neurol. 2009;24;968-978
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RULM, Revised Upper Limb Module; СМА, спинальная мышечная атрофия.
Mazzone ES. Revised upper limb module for spinal muscular atrophy: Development of a new module. Muscle Nerve. 2017 Jun;55(6):869-874

Пересмотренный модуль оценки двигательной 
функции верхних конечностей (RULM)

Шкала RULM разработана специально для пациентов со 
СМА
Оценка двигательной функции верхних конечностей
Расширяет диапазон HFMSE для слабых пациентов со СМА

Шкалы двигательного развития доступны для скачивания 
после регистрации на сайте: 
https://kz.janssenmedicalcloud.kz/ru 
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