Badanie head to head porownujace wartos¢ funkcjonalng dwoch
modeli robotycznie wspomaganej rehabilitacji u pacjentow z
SMA. Jednoosrodkowe, randomizowane, kohortowe, pojedynczo
zaSlepione. Badanie porownawcze modelu robotycznie aktywnej

pionizacji versus robotycznie wspomaganej lokomocji.

Poznan, kwiecien 2023r.
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Charakterystyka

SMA to choroba neurodegeneracyjna, uwarunkowana genetycznie, ktéra nie leczona
doprowadza do stopniowego uszkodzenia motoneuronéw, odnerwienia poszczegolnych grup
miegs$ni, zaburzen 1 regresu rozwoju motorycznego, postepujacego niedowtadu, powiktan
powstalych m.in. w efekcie zaburzen funkcji migsni oddechowych -zaburzen oddychania,
a takze potykania co wigze si¢ z ryzykiem wystapienia zachtystowego zapalenia phuc.
Ostatecznie w konsekwencji szeregu zaburzen, istniejace patologie doprowadzaly do zgonu
pacjentow.

Zaburzenia funkcjonalne odnerwionych migs$ni prowadzg takze do stopniowego tworzenia si¢
patologicznych zmian anatomicznych w obrgbie struktur narzadu ruchu, ze szczegdlnym
uwzglednieniem wystgpienia skoliozy neurogennej oraz niestabilno$ci w obrebie stawow
biodrowych, prowadzacych do ich zwichnigcia.

Na przestrzeni lat powstawaly rozne strategie leczenia tego zaburzenia. Pojawienie si¢
mozliwosci terapii SMA, zarowno w formie terapii genowej jak 1 farmakoterapii,
ze szczegolnym uwzglednieniem skutecznosci terapii Nusinersenem, potwierdzonej badaniami
CHERICH, SHINE i ENDER, prowadzi do osiggnigcia poprawy sprawnosci motorycznej
leczonych chorych. Jest to obserwowane w rekomendowanych testach funkcjonalnych tj.
RULM, HFMSE, HINE i CHOP-INTEND. Doniesienia te sktaniaja do wnioskow, iz istnieje
realna mozliwos¢ odtworzenia prawidlowych wzorcow motorycznych, w obrgbie
reinerwowanych aktonéw migsniowych. Jednoczesnie nalezy mie¢ §wiadomos$¢, ze proces ten
dokonywalby si¢ jednak w warunkach anatomicznych i funkcjonalnych, odmiennych od
prawidlowych, w poréwnaniu z fizjologicznymi etapami rozwoju kontroli neuromotorycznej
dziecka.

Obserwacje te mozemy takze odnosi¢ 1 probowac korelowac z chronologia wczesnych etapow
rozwoju motorycznego cztowieka. Powaznym problemem klinicznym staja si¢ wigc izolowane
lub wspotistniejace z zaburzeniami prawidtowego rozwoju, problemy towarzyszace takie jak
przykurcze stawowe, zwichnigcia stawow biodrowych 1 skolioza.

Ztozony obraz kliniczny, znaczna niepelnosprawno$¢ funkcjonalna w polaczeniu
znowoczesnymi technologiami leczenia farmakologicznego schorzenia, narzucaja konieczno$¢
zorganizowania wielospecjalistycznej opieki: diagnostyki i leczenia dzieci z r6znymi formami
klasyfikacyjnymi SMA. Gtownie opieka ta sprawowana powinna by¢ przez: specjalistow
rehabilitacji, neurologii, ortopedii, pulmonologii, fizjoterapii, terapeutow zajeciowych,

psychologéw 1 pedagogoéow oraz technikéw ortopedow. Pozwala to na zmodyfikowanie



naturalnego przebiegu choroby poprzez prowadzenie skutecznego leczenia przeciw naturalne;j
degradacji neuro-ortopedyczne;.

W zwigzku z powyzszym powstaje potrzeba stworzenia algorytmu diagnostyczno-leczniczego
zaburzen funkcjonalnych, dostosowanych do poszczegdlnych grup klasyfikacyjnych SMA,
w warunkach procesu terapii genowej i/lub suplementacyjnej zgodnej z ICF-CY.
W algorytmie tym nalezatoby takze uwzgledni¢ wptyw niepelnowarto$ciowych mechanizméow
kontroli migéniowej reedukowanych aktonéw na stan funkcjonalny 1 stopien
niepetnosprawnosci chorego. Stan ten nalezatoby rozpatrywaé¢ w odniesieniu do tzw. balansu
mig$niowego zreinerwowanych miegsni. Zasadnym jest umozliwienie stworzenia modelu
wielospecjalistycznej opieki nad pacjentami z SMA poddawanym terapii genowej i/lub
farmakologiczne;.

Warunkiem niezakldéconego prowadzenia badan oraz osiagnigcia kryterium cigglosci leczenia,
jest organizacja szkolen dla fizjoterapeutow, w zakresie dziatan okreslonych dla modelu I oraz
modelu II a takze przedstawienie celow badawczego programu terapeutycznego. Istotnym jest
wspoltpraca z fizjoterapeuta sprawujacym opieke w miejscu zamieszkani oraz ocena stopnia
implementacji elementéw rehabilitacji w warunkach domowych, w zakresie dazenia do

zatozonych celéw leczenia (badanie ankietowe/monitoring) —system telehelp.

Hipoteza badawcza:

1. Istnieje mozliwo$¢ optymalizacji perspektyw funkcjonalnych o0sob z SMA,
uwarunkowanych rodzajem i intensywnoscia procesu rehabilitacji.

2. Algorytmizacja i personalizacjia RWR (Robotycznie Wspomaganej Rehabilitacji)
pozwoli na wybor najkorzystniejszego modelu postepowania rehabilitacyjnego u 0s6b
z SMA, opartego na ciggtosci, kompleksowosci, dostepnosci 1 powszechnosci.

3. Utworzony model leczenia rehabilitacyjnego w potaczeniu z mozliwosciami leczeniem
farmakologicznym i interwencyjnym leczeniem ortopedycznym, ma zapewnic

optymalny stan funkcjonowania osob z SMA w spoteczenstwie.



Cela badawczego programu terapeutycznego

Cele glowny:

Okreslenie optymalnego modelu robotycznie wspomaganej rehabilitacji dla oséb z SMA w zalezno$ci
od wieku i stanu funkcjonalnego —okreslenie standardu postepowania rehabilitacyjnego

i ortopedycznego.

Cele szczegotowe:

1. Ocena wynikow leczenia RWR (Robotycznie Wspomaganej Rehabilitacji) i ich zaleznosci od
typu genetycznego, wieku rozpoczecia rehabilitacji oraz stosowanego leczenia przyczynowego
w aspekcie dtugotrwatych efektow funkcjonalnych.

2. Okreslnie regut rozwoju funkcjonalnego i zachowan sensomotorycznych u o0séb z SMA
leczonych RWR.

3. Wplyw migsniowo-szkieletowych czynnikéw ryzyka na rozwoj funkcjonalny oséb z SMA
obejmujacych: sitg migdniowa, boczne skrzywienie kregostupa, stabilnos¢ stawdw biodrowych
i gesto$¢ mineralng kosci.

4. Stworzenie eksperckiego systemu prognozowania funkcjonalnego opartego na analizie duzych
zbioréw danych i wnioskowaniu prowadzacym do algorytmizacji wiedzy i jej implementacji do

procesu podejmowanie decyzji leczniczych w zakresie RWR.

Zalozenie eksperymentu badawczego
Wykonanie jednoo$rodkowych, zrandomizowanych, kohortowych, pojedynczo zaslepionych
badan porownawcze modelu robotycznie aktywnej pionizacji versus robotycznie wspomagane;j

lokomocji.

Okres prowadzenia badan i efekty

Zaktada si¢, ze badawczy program terapeutyczny prowadzony bedzie przez okres 6 lat (72
miesigce). Przy czy pierwsze 6 miesigcy zaplanowano na rekrutacje pierwszych grup
uczestnikow, nastepnie, przez kolejne 30 miesiecy (do 36 miesigca) trwaé prowadzone bedzie

rekrutacja ciagta uczestnikow. W okresie od 2 do 66 miesigca prowadzony bedzie badawczy



program terapeutyczny wraz z ewaluacjg. W ostatnich 6 miesigcach (od 67 do 72 miesigca)
planowane jest posumowanie efektow eksperymentu badawczego, oceng¢ wynikéw,
opracowanie publikacji w raz z ich upublicznieniem oraz stworzenie eksperckiego systemu
prognozowania funkcjonalnego prowadzgcego do algorytmizacji wiedzy i jej implementacji do
procesu podejmowanie decyzji leczniczych w zakresie RWR (Robotycznie Wspomaganej
Rehabilitacji) oraz okreslnie regut rozwoju funkcjonalnego i zachowan sensomotorycznych

u 0s0b z SMA leczonych RWR.

Populacja wlaczona do eksperymentu badawczego
osoby z rozpoznaniem SMA, od 0 do 21 r.z., ktore zglosza ch¢é do udziatu w eksperymencie
badawczym, wypetniajac formularz rejestracyjny znajdujacy si¢ na stronie internetowej

osrodka przeprowadzajacego badania, tj. ORSK im. W. Degi UM w Poznaniu.

Obecnie w Polskim Rejestrze Pacjentdéw z SMA, od 0 do 21 r.z. zarejestrowanych jest okolo
470 os6b. Na podstawie analizy statystycznej, minimalna grupa wymagana do
przeprowadzenia badan populacyjnych wnosi 212 0s6b (przy zatozeniu istotnosci statecznej
roéznic w grupach P=0,005 i zalozonym bledzie szacunku =5%) i/lub 327 0s6b (przy zatozeniu
istotnosci statecznej roznic w grupach P=0,005 1 zatozonym btedzie szacunku =3%). Dla celéw

obliczeniowych przyjeto, ze do eksperymentu badawczego zrekrutowanych zostanie 320 0sob.

Material i metodyka

Podzial subpopulacyjny wraz z kryteriami wlaczenia 1 wyltaczenia:

SMA

Subpopulacja

od 0 do 12 mies. z.

0d rozpoczecia 2
do konca 3r. z.

0d rozpoczecia 4
do konca 6 r. z.

0d rozpoczecia 7
do konca 17 r.z.

0Od rozpoczeci 18
do zakonczenia
21r.z.

Rozpoznanie

G12.0 - Zanik miesni
pochodzenia
rdzeniowego
dzieciecy, typu i

G12.0 - Zanik miesni
pochodzenia
rdzeniowego dzieciecy,
typu i [Werdniga-

G12.0 - Zanik miesni
pochodzenia
rdzeniowego
dzieciecy, typu i
[Werdniga-

G12.0 - Zanik miesni
pochodzenia
rdzeniowego
dzieciecy, typu i
[Werdniga-

G12.0 - Zanik miesni
pochodzenia
rdzeniowego
dzieciecy, typu i
[Werdniga-

uczestnika lub

uczestnika lub

uczestnika lub

g\al;'az z ICD- [GVSNIj Tlﬁ;?;:oﬁmana] gcl)gTa-nfn]ne Hoffmana] Hoffmana] Hoffmana]
dziedziczne zaniki dziedziczne zaniki Gl12.1 - Inne Gl12.1 - Inne Gl12.1 - Inne
P . P . dziedziczne zaniki dziedziczne zaniki dziedziczne zaniki
miesni pochodzenia miesni pochodzenia L . L . P .
rdzeniowedo rdzeniowedo miesni pochodzenia miesni pochodzenia miesni pochodzenia
9 9 rdzeniowego rdzeniowego rdzeniowego
. 1.Wypelnienie - 1.Wypetnienie 1.Wypetnienie 1.Wypetnienie
Kryterla_ deklaracji 1.Wype+r_1_|en|e . deklaracji deklaracji deklaracji
wigczenia : deklaracji uczestnictwa : : :
d uczestnictwa w ) uczestnictwa w uczestnictwa w uczestnictwa w
o rogramie przez W programie przez programie przez programie przez programie przez
programu P uczestnika lub

uczestnika lub
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rodzica/opiekuna
uczestnika,

2.Rozpoznanie
SMA(1-4)
potwierdzone
badaniem
genetycznym,
objawowe lub
przedobjawowe,

3.Wiek miedzy 0 a 12
miesigcem zycia
(okreslony bedzie w
dniu rozpoczecia
udziatu w projekcie na
podstawie daty
urodzenia),

4.Leczenie w ramach
programu lekowego w
kierunku rdzeniowego
zaniku miesni, pod
warunkiem, ze na
dzien kwalifikacji
pacjent ma
rozpoznanie
rdzeniowego zaniku
miesni potwierdzone
badaniem
genetycznym,

rodzica/opiekuna
uczestnika,

2.Rozpoznanie SMA(1-
4) potwierdzone
badaniem
genetycznym,
objawowe lub
przedobjawowe,

3.Wiek miedzy 2 a 3
rokiem zycia
(okreslony bedzie w
dniu rozpoczecia
udziatu w projekcie na
podstawie daty
urodzenia),

4.Leczenie w ramach
programu lekowego w
kierunku rdzeniowego
zaniku miesni, pod
warunkiem, ze na
dzien kwalifikacji
pacjent ma
rozpoznanie
rdzeniowego zaniku
miesni potwierdzone
badaniem
genetycznym,

rodzica/opiekuna
uczestnika,

2.Rozpoznanie
SMA(1-4)
potwierdzone
badaniem
genetycznym,
objawowe lub
przedobjawowe,

3.Wiek miedzy 4 a 6
rokiem zycia
(okreslony bedzie w
dniu rozpoczecia
udziatu w projekcie
na podstawie daty
urodzenia),

4.Leczenie w
ramach programu
lekowego w
kierunku
rdzeniowego zaniku
miesni, pod
warunkiem, ze na
dzien kwalifikacji
pacjent ma
rozpoznanie
rdzeniowego zaniku
miesni potwierdzone
badaniem
genetycznym,

rodzica/opiekuna
uczestnika,

2.Rozpoznanie
SMA(1-4)
potwierdzone
badaniem
genetycznym,
objawowe lub
przedobjawowe,

3.Wiek miedzy 7 a
17 roku zycia
(okreslony bedzie w
dniu rozpoczecia
udziatu w projekcie
na podstawie daty
urodzenia),

44 .Leczenie w
ramach programu
lekowego w
kierunku
rdzeniowego zaniku
miesni, pod
warunkiem, ze na
dzien kwalifikacji
pacjent ma
rozpoznanie
rdzeniowego zaniku
miesni potwierdzone
badaniem
genetycznym,

rodzica/opiekuna
uczestnika,

2.Rozpoznanie
SMA(1-4)
potwierdzone
badaniem
genetycznym,
objawowe lub
przedobjawowe,

3.Wiek miedzy 18 a
21 roku zycia
(okreslony bedzie w
dniu rozpoczecia
udziatu w projekcie
na podstawie daty
urodzenia),

4.Leczenie w
ramach programu
lekowego w
kierunku
rdzeniowego zaniku
miesni, pod
warunkiem, ze na
dzien kwalifikacji
pacjent ma
rozpoznanie
rdzeniowego zaniku
miesni potwierdzone
badaniem
genetycznym,

Kryteria
wykluczenia
z programu

1.Zaburzenia
krazeniowo-
oddechowe
wymagajace
wentylacji inwazyjnej
(kryterium wzgledne —
decyzje podejmuje
lekarz kwalifikujacy),

2. Zaawansowana
osteoporoza z licznymi
ztamaniami w okresie
poprzedzajacy
rozpoczecie leczenia
(kryterium wzgledne —
decyzje podejmuje
lekarz kwalifikujacy)

3..Pogorszenie
funkcjonalne w trakcie
prowadzonego
procesu rehabilitacji w
zakresie odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal: Prechtla,
HINE, CHOP-
INTEND, HFMS,
RULM, (kryterium
wzgledne —decyzje
podejmuije lekarz
kwalifikujgcy)

1.Zaburzenia
krazeniowo-
oddechowe
wymagajace
wentylacji inwazyjnej
(kryterium wzgledne —
decyzje podejmuje
lekarz kwalifikujacy),

2. Zaawansowana
osteoporoza z licznymi
zfamaniami w okresie
poprzedzajacy
rozpoczecie leczenia
(kryterium wzgledne —
decyzje podejmuje
lekarz kwalifikujacy)

3.Pogorszenie
funkcjonalne w trakcie
prowadzonego
procesu rehabilitacji w
zakresie odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal: HINE,
CHOP- INTEND,
HFMS, RULM, TIDFCh
(kryterium wzgledne —
decyzje podejmuje
lekarz kwalifikujacy)

4.brak wspdtpracy z
terapeuty,

1.Zaburzenia
krazeniowo-
oddechowe
wymagajace
wentylacji
inwazyjnej
(kryterium wzgledne
—decyzje podejmuje
lekarz
kwalifikujacy),

2. Zaawansowana
osteoporoza z
licznymi ztamaniami
w okresie
poprzedzajacy
rozpoczecie leczenia
(kryterium wzgledne
—decyzje podejmuje
lekarz kwalifikujacy)

3.Pogorszenie
funkcjonalne w
trakcie
prowadzonego
procesu rehabilitacji
w zakresie
odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal
odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal: HINE,
CHOP- INTEND,
HFMS, RULM,

1.Zaburzenia
krazeniowo-
oddechowe
wymagajace
wentylacji
inwazyjnej
(kryterium wzgledne
—decyzje podejmuje
lekarz
kwalifikujacy),

2. Zaawansowana
osteoporoza z
licznymi ztamaniami
w okresie
poprzedzajacy
rozpoczecie leczenia
(kryterium wzgledne
—decyzje podejmuje
lekarz kwalifikujacy)

3.Pogorszenie
funkcjonalne w
trakcie
prowadzonego
procesu rehabilitacji
w zakresie
odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal
odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal: HINE,
CHOP- INTEND,
HFMS, RULM,

1.Zaburzenia
krazeniowo-
oddechowe
wymagajace
wentylacji
inwazyjnej
(kryterium wzgledne
—decyzje podejmuje
lekarz

kwalifikujgcy),

2. Zaawansowana
osteoporoza z
licznymi ztamaniami
w okresie
poprzedzajacy
rozpoczecie leczenia
(kryterium wzgledne
—decyzje podejmuje
lekarz kwalifikujacy)

3.Pogorszenie
funkcjonalne w
trakcie
prowadzonego
procesu rehabilitacji
w zakresie
odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal
odpowiednio
dobranych do typu
SMA skal: HINE,
CHOP- INTEND,
HFMS, RULM,
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4.brak wspotpracy z
terapeutg,

5. inne wskazania
funkcjonalne
uniemozliwiajace
wykonywanie ¢wiczen

5. inne wskazania
funkcjonalne
uniemozliwiajgce
wykonywanie ¢wiczen

TIDFCh (kryterium
wzgledne —decyzje
podejmuje lekarz
kwalifikujacy)

4.brak wspotpracy z
terapeutg,

5. inne wskazania
funkcjonalne
uniemozliwiajgce
wykonywanie
Ewiczen

TIDFCh (kryterium
wzgledne —decyzje
podejmuje lekarz
kwalifikujacy)

4.brak wspotpracy z
terapeutg,

5. inne wskazania
funkcjonalne
uniemozliwiajgce
wykonywanie
Ewiczen

TIDFCh (kryterium
wzgledne —decyzje
podejmuije lekarz
kwalifikujacy)

4.brak wspotpracy z
terapeutg,

5. inne wskazania
funkcjonalne
uniemozliwiajace
wykonywanie
Ewiczen

*Dobor grup wiekowych wynika z naturalnej tendencji do osiggania rozwojowych kamieni
milowych; 6 r.z. to hipotetyczny czas podejmowani czynnos$ci antygrawitacyjnych (siedzenie,

pionizacja, chodzenie); 18-21 r.z. -okres transmisji z dziecinstwa do dorostosci.

**Pacjenci zostang zrandomizowani i przydzielani do grupy niezaleznie do wieku i rozpoznania

typu generycznego SMA, stanu funkcjonalnego oraz rodzaju leczenia farmakologicznego.

Interwencje terapeutyczne

Badawczy program terapeutyczny zaktada stworzenie dwdch modeli rehabilitacji:
-model | —Robotycznie Wspomagana Pionizacja (RWP), model wyspecjalizowany na
wczesng pionizacje wspomagany treningiem lokomocji,

-model Il -Robotycznie Wspomagana Lokomocja (RWL), model wyspecjalizowany na

lokomocj¢ wspomagany treningiem pionizacji.

Uczestnicy zgloszeni do udzialu w eksperymencie bgda poddani randomizacji i zostang
zakwalifikowani do jednego z dwoch modeli: RWP lub RWL.

Dzieci od 0 do 12 m.z. niezaleznie od wyniku randomizacji beda poddane terapii opartej na

wczesnym wspomaganiu rozwoju (WWR).

Dzieci starsze -powyzej 12 r.z. zostang losowo przydzielone do jednego z wyzej wymienionych

modeli.

W zalezno$ci od momentu zgloszenia checi udziatu w badawczym programie terapeutycznym,

uczestnicy beda brali udziat w 8 lub 5 10-dniowych turnusach rehabilitacyjnych:



Liczba turnuséw dla poszczegdlnych grup:

-1 grupa (zakwalifikowani w okresie od 1 do 6 miesigca trwania programu) - 8 turnusOw

-11 grupa (zakwalifikowani w okresie od 7 do 12 miesigca trwania programu) - 8 turnusOw

-111 grupa (zakwalifikowani w okresie od 13 do 18 miesigca trwania programu) - 8 turnusoOw
-1V grupa (zakwalifikowani w okresie od 19 do 24 miesigca trwania programu) - 5 turnusow
-V grupa (zakwalifikowani w okresie od 25 do 30 miesigca trwania programu) - 5 turnusow
-V1 grupa (zakwalifikowani w okresie od 31 do 36 miesigca trwania programu) - 5 turnusow
*Przewiduje si¢, ze kazdy uczestnik bedzie brat udzial w turnusie rehabilitacyjnym co 6

miesiecy (+/- 1 miesigc).

Charakterystyka komparatorow

Dzieci w wieki od 0 do 12 m.z. leczenie tozsame dla I 1 II modelu.

e (Czas trwania terapii 2x45 z 15 minutowa przerwa
e turnus 10 dni / terapia 9 dni + 1 dzien ocena funkcjonalna

Przebieg sesji terapeutycznej dla danej grupy wiekowej (bez randomizacji):

Terapia indywidualna z fizjoteraperapeuta (45minut) oparta o metody neurofizjologiczne NDT-
Bobath, PNF, terapi¢ manualng, ¢wiczenia antygrawitacyjne, pozycjonowanie. Dotyczy:

- oceny spontanicznej aktywnosci dziecka,
- budowanie symetrii ciata 1 prawidlowego napigcia migsniowego,

- terapia oddechowa (mobilizacja klatki piersiowej, masaz miesni (mm) oddechowych,
aktywizacja toréw oddechowych gérnozebrowego i dolnozebrowego),

- ¢wiczenia ukierunkowane na prawidtowg kontrole glowy w pozycji lezenia na brzuchu,

- w zalezno$ci od wieku nauka i1 stymulacja wysokiego podporu, obrotdw, pozycji czworaczej,
pozycji siedzacej, pionizacja,

-prawidlowe pozycjonowanie z wykorzystaniem zaopatrzenia wspomagajacego podczas
siedzenia i pozycji stojace;j.

*przerwa (15 min.)

-Terapia kognitywna (45 min.) -terapia indywidualna z terapeuta z elementami integracji
sensorycznej i arteterapii.



Charakterystyka komparatoréw — modele rehabilitacji

Grupa wiekowa: dzieci w wieku od 1 do 3 roku zycia
e (Czas trwania terapii: 3xX60 minut dziennie
e turnus 10 dni / terapia 9 dni + 1 dzien ocena funkcjonalna

Przebieg sesji terapeutycznej (przydziat do danego modelu wg. randomizacji):

Model | RWP:

-terapia indywidualna z terapeuta 30 min: ¢wiczeni rozciagajace, ¢wiczenia oddechowe,
¢wiczenia antygrawitacyjne, ¢wiczenia Oporowe, ¢wiczenia wzmacniajace i sitowe.

-Trening kontroli motorycznej
*przerwa (15 min)

-Trening pionizacji z wykorzystaniem urzadzen pionizujacych -30 min.: (STP)- Standardowy
Trening Pionizacji

-Trening pionizacji z wykorzystaniem platformy wibracyjnej -30 min.: (WTP)- Wibracyjny
Trening Pionizacji

*przerwa (15 min)

-Trening lokomoc;ji i kontroli motorycznej z elementami balansu rownowagi i koordynacji-
Robotycznie Wspomagana Rehabilitacja (RWR) -30 min.

*przerwa (15 min)

-Terapia kognitywna -60 min. -terapia indywidualna z terapeuta z elementami integracji
sensorycznej, terapii reki 1 arteterapii. Terapia z wykorzystaniem wirtualnej rzeczywistosci,
wspomagana elementami pionizacji i lokomoc;ji.

Model I RWL:

-terapia indywidualna z terapeuta 30 min: ¢wiczenia rozciagajace, ¢wiczenia oddechowe,
¢wiczenia antygrawitacyjne, ¢wiczenia oporowe, ¢wiczenia wzmacniajace i sitowe.

-Trening kontroli motorycznej
*przerwa (15 min.)

-Trening lokomocji i kontroli motorycznej z elementami balansu rownowagi i koordynacji-
RWR 2x30 min.

-Trening pionizacji 30 min. 1xpionizator-STP (co drugi dzien zamiennie) 1xplatforma
wibracyjna -WTP
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*przerwa (15 min.)

-Terapia kognitywna (60 min.) -terapia indywidualna z terapeuta z elementami integracji
sensorycznej, terapii reki 1 arteterapii. Terapia z wykorzystaniem wirtualnej rzeczywistosci,
wspomagana elementami pionizacji i lokomociji.

Grupa wiekowa: dzieci w wieku od 4 do 6 roku zycia

e (Czas trwania terapii: 4x60 minut dziennie
e turnus 10 dni / terapia 9 dni + 1 dzien ocena funkcjonalna

Przebieg sesji terapeutycznej (przydziat do danego modelu wg. randomizacji):

Model | RWP:

-terapia indywidualna z terapeuta 30 min: ¢wiczeni rozciggajace, ¢wiczenia oddechowe,
¢wiczenia antygrawitacyjne, ¢wiczenia oporowe, ¢wiczenia wzmacniajace i sitowe.

-Trening kontroli motorycznej

*przerwa (15 min)

-Trening pionizacji z wykorzystaniem urzadzen pionizujacych 45 min.— STP
-Trening pionizacji z wykorzystaniem platformy wibracyjnej 45 min. — WTP
*przerwa (15 min)

-Trening lokomocji i kontroli motorycznej z elementami balansu rownowagi i koordynacji-
RWR 45 min.

*przerwa (15 min)

-Terapia kognitywna (60 min.) -terapia indywidualna z terapeutg z elementami integracji
sensorycznej, terapii reki 1 arteterapii. Terapia z wykorzystaniem wirtualnej rzeczywistosci,
wspomagana elementami pionizacji i lokomoc;ji.

Model I RWL:

-terapia indywidualna z terapeuta 30 min: ¢wiczenia rozciagajace, ¢wiczenia oddechowe,
¢wiczenia antygrawitacyjne, ¢wiczenia oporowe, ¢wiczenia wzmacniajace i sitowe.

-Trening kontroli motorycznej
*przerwa (15 min)

-Trening lokomocji i kontroli motorycznej z elementami balansu rownowagi i koordynacji-
RWR 2x45 min.
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-Trening pionizacji 45 min. Ixpionizator-STP (co drugi dzien zamiennie) 1Xplatforma
wibracyjna -WTP

*przerwa (15 min)

-Terapia kognitywna (60 min.) -terapia indywidualna z terapeutg z elementami integracji
sensorycznej, terapii reki 1 arteterapii. Terapia z wykorzystaniem wirtualnej rzeczywistosci,
wspomagana elementami pionizacji i lokomoc;ji.

Grupa wiekowa: dzieci w wieku od 7 do 17 roku zycia

e (Czas trwania terapii: 4x60 minut dziennie
e Turnus 10 dni / terapia 9 dni + 1 dzien ocena funkcjonalna

Przebieg sesji terapeutycznej (przydziat do danego modelu wg. randomizacji):

Model | RWP:

-terapia indywidualna z terapeuta 30 min: ¢wiczeni rozciggajace, ¢wiczenia oddechowe,
¢wiczenia antygrawitacyjne, ¢wiczenia oporowe, ¢wiczenia wzmacniajace i sitowe.

-Trening kontroli motorycznej

*przerwa (15 min)

-Trening pionizacji z wykorzystaniem urzadzen pionizujacych 45 min. — STP
-Trening pionizacji z wykorzystaniem platformy wibracyjnej 45 min. — WTP
*przerwa (15 min)

-Trening lokomocji i kontroli motorycznej z elementami balansu rownowagi i koordynacji-
RWR 45 min.

*przerwa (15 min)

-Terapia kognitywna (60 min.) -terapia indywidualna z terapeuta z elementami integracji
sensorycznej, terapii reki i arteterapii. Terapia z wykorzystaniem wirtualnej rzeczywistosci,
wspomagana elementami pionizacji i lokomaciji.

Model Il RWL:

-terapia indywidualna z terapeutg 30 min: ¢wiczenia rozciggajace, ¢wiczenia oddechowe,
¢wiczenia antygrawitacyjne, ¢wiczenia oporowe, ¢wiczenia wzmacniajgce 1 sitowe.

-Trening kontroli motorycznej

*przerwa (15 min)
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-Trening lokomocji i kontroli motorycznej z elementami balansu roéwnowagi i koordynacji-
RWR 2x45 min.

-Trening pionizacji 45 minut 1Xpionizator-STP (co drugi dzien zamiennie) 1xplatforma
wibracyjna -WTP

-*przerwa (15 min)

Terapia kognitywna (60 min.) -terapia indywidualna z terapeuta z clementami integracji
sensorycznej, terapii reki 1 arteterapii. Terapia z wykorzystaniem wirtualnej rzeczywistosci,
wspomagana elementami pionizacji i lokomociji.

Grupa wiekowa: osoby w wieku od 18 do 21 roku zycia
e (Czas trwania terapii: 4x60 minut dziennie 3 h przed potudniem i 1 h po poludniu
e Turnus 10 dni / terapia 9 dni + 1 dzien ocena funkcjonalna

Przebieg sesji terapeutycznej (przydziat do danego modelu wg. randomizacji):

Model | RWP:

-terapia indywidualna z terapeutag 30 min: ¢wiczeni rozciggajace, ¢wiczenia oddechowe,
¢wiczenia antygrawitacyjne, ¢wiczenia oporowe, ¢wiczenia wzmacniajace i sitowe.

-Trening kontroli motorycznej

*przerwa (15 min)

-Trening pionizacji z wykorzystaniem urzadzen pionizujgcych 45 min.— STP
-Trening pionizacji z wykorzystaniem platformy wibracyjnej 45 min. — WTP
*przerwa (15 min)

-Trening lokomocji i kontroli motorycznej z elementami balansu rownowagi i koordynacji-
RWR 45 min.

*przerwa (15 min)

-Terapia kognitywna (60 min.) -terapia indywidualna z terapeutg z elementami integracji
sensorycznej, terapii reki 1 arteterapii. Terapia z wykorzystaniem wirtualnej rzeczywistosci,
wspomagana elementami pionizacji i lokomoc;ji.

Model I RWL:

-terapia indywidualna z terapeuta 30 min: ¢wiczenia rozciagajace, ¢wiczenia oddechowe,
¢wiczenia antygrawitacyjne, ¢wiczenia oporowe, ¢wiczenia wzmacniajace 1 sitowe.
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-Trening kontroli motorycznej

*przerwa (15 min)

-Trening lokomocji i kontroli motorycznej z elementami balansu réwnowagi i koordynacji-
RWR 2x45 min.

-Trening pionizacji 45 minut 1xpionizator-STP (co drugi dzien zamiennie) 1xplatforma
wibracyjna -WTP

*przerwa (15 min)

-Terapia kognitywna (60 min.) -terapia indywidualna z terapeuta z elementami integracji
sensorycznej, terapii reki i arteterapii. Terapia z wykorzystaniem wirtualnej rzeczywistosci,
wspomagana elementami pionizacji i lokomociji.

Interwencje diagnostyczne

Dzieciod 0 do 12 m.z.:

Ocena kliniczna stanu funkcjonalnego:

-Ocena metodg Prehtla

-Ocena zgodna ze skalag HINE

-Ocena wg. skali HFMS

-Ocena wg. CHOP INTEND

-cena aktywnos¢ oddechowej (tory oddechowe)
Ocena instrumentalna i obrazowa:

-USG stawow biodrowych

-densynometria

Dzieci od 2 r.z. 1 osoby do 21 r.zZ.

1.

Ocena kliniczna stanu funkcjonalnego:
-Ocena skala CHOP INTEND
-Ocena skala RULM

-Ocena wg. skali HFMS
-Test utrzymania rownowagi minimum 1 min.
-Test samodzielnego przejscia minimum 2 m
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-6-minutowy test chodu

-Test Up&Go

-10metrowy test chodu

-ocena kliniczna zakresu ruchow stawoéw biodrowych i sity migs§niowe;j
Ocena obrazowa:

-RTG stawow biodrowych i kregostupa

-densynometria

Ocena instrumentalna:

-Tréjwymiarowa instrumentalna diagnostyka chodu (TIDFCh)
-Biometryczna ocena nagrania video (EVGS)

Okreslenie celow leczniczych zgodnych z systemem SMART oraz GAS (zgodne z
ICF)

Harmonogram badan diagnostycznych

Dzieciod 0 do 12 m.z.:

Ocena kliniczna stanu funkcjonalnego -kazdorazowo w pierwszym i ostatnim dniu
badawczego cyklu terapeutycznego

-Ocena metodg Prehtla

-Ocena zgodna ze skalag HINE

-Ocena wg. skali HFMS

-Ocenawg. CHOP INTEND

-cena aktywnos$¢ oddechowej (tory oddechowe)

Ocena instrumentalna i obrazowa:

-USG stawow biodrowych -2x w roku do 12 m.z.

-densynometria -1x w roku

Dzieci od 2 r.z. 1 osoby do 21 r.z.

1.

Ocena kliniczna stanu funkcjonalnego -kazdorazowo w pierwszym i ostatnim dniu
badawczego cyklu terapeutycznego:

-Ocena skala HOP INTED

-Ocena skalg RULM

-Ocena wg. skali HFMS

-Test utrzymania rownowagi minimum 1 min.

-Test samodzielnego przejscia minimum 2 m
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-6-minutowy test chodu
-Test Up&Go
-10metrowy test chodu
-ocena kliniczna zakresu ruchéw stawow biodrowych i sity migsniowe;j

2. Ocena obrazowa:
-RTG stawow biodrowych - 1x w roku
- RTG kregostupa -1x w roku (jesli klinicznie stwierdzono boczne skrzywienie kregostupa)
-densynometria -1 x w roku

3. Ocena instrumentalna:
-Trojwymiarowa instrumentalna diagnostyka chodu (TIDFCh) -2x w roku w ramach
kazdego badawczego cyklu terapeutycznego
-Biometryczna ocena nagrania video (EVGS) przeprowadzana u dzieci, ktore nie
spetniajg warunkéw TIDFCh -2X w roku w ramach kazdego badawczego cyklu
terapeutycznego

4. Okreslenie celow leczniczych zgodnych z systemem SMART oraz GAS (zgodne z

ICF) -2x w roku w ramach kazdego badawczego cyklu terapeutycznego

Metodologia interwencji terapeutycznych

e Platformy Gamma - to nowoczesna dwuptytowa platforma dynamograficzna, ktéra umozliwia
zarowno badanie, jak i trening pacjentdow neurologicznych i ortopedycznych. GAMMA
zapewnia profesjonalny trening pacjentom z zaburzeniami roOwnowagi
i koordynacji ciata.

e Capri — terapia r¢ki -to urzadzenie terapeutyczne, ktore moze shuzy¢ do rehabilitacji pacjentow
cierpiacych na dysfunkcje kontroli i doktadnosci chwytu, koordynacji ruchowo-ruchowej reki.

o X-cogni -system do terapii wielosensorycznej zostal stworzony <z mysla
o komputerowo wspomaganej motorycznej oraz kognitywnej terapii konczyny gornej.
Urzadzenie znajduje swoje zastosowanie w typowe] terapii zajeciowej oraz fizjoterapii.
Powtarzane i zorientowane na cel ruchy konczyny gornej zapewniaja wewngtrzng
1 zewnetrzng stymulacje w celu wspomagania reorganizacji mozgu.

e Bieznia Zebris z odcigzeniem - Optymalnie zaplanowana terapia zawiera element oceny

pacjenta przed i po rozpoczeciu usprawniania. W oparciu o uzyskane obiektywne wyniki
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planowana jest indywidualna reedukacja chodu pacjenta z wykorzystaniem biofeedbacku —
informacji zwrotnej o poprawnos$ci wykonania ¢wiczenia. Pozwala to na rozwijanie
prawidlowych wzorcow chodu, stymulowanie rownowagi, koordynacji oraz sily i
wytrzymatosci odpowiednich grup migsniowych.

e Nirvana —rehabilitacja funkcji motorycznych i poznawczych -to nowy, innowacyjny sprzet
stuzacy do rehabilitacji pacjentéw z zaburzeniami funkcji neuromotorycznych, oddziatujacym
jednocze$nie na zmyst stuchu i wzroku, pozwalajacym na catkowite ,,zanurzenie si¢” W
rzeczywistosci wirtualnej bez koniecznosci stosowania dodatkowych urzadzen umieszczanych
na ciele pacjenta.

e Vibrai platformy wibracyjne— poprawa sity mig$niowej i poprawa struktury kostnej, to
selektywny mechaniczno-dzwigkowy system do nieinwazyjnego leczenia zaburzen
mig$niowych i nerwowo-migsniowych. Urzadzenie wytwarza wibracji o wysokiej wartosci
terapeutycznej w celu wywolania adaptacyjnych  odpowiedzi  metabolicznych
i neurofizjologicznych w strukturach mig$niowych i kostno-stawowych organizmu.

e Elektrostymulator NEMS — system do poprawy sita migsniowe;j.

o Zestaw chodzikow dynamicznych -SPERO- stuzy do rehabilitacji poprzez reedukacje
i trening chodu. Urzadzenie umozliwia stymulacje wzorca chodu dla poszczegdlnych
segmentow konczyn dolnych z ustaleniem parametrow chodu. Pozwala na precyzyjne
wykonywanie cykli chodu o wzorcu maksymalnie zblizonym do anatomicznego.

o Egzoszkielet pediatryczny —bioniczny szkielet przeznaczony do reedukacji chodu,
pozwalajacych na chdd z przenoszenie obcigzenia migdzy konczynami.

o Innowalk - urzadzenie do edukacji i reedukacji chodu, daja mozliwo$¢ powtarzajgcego sie ruchu
kroczenia oraz petnego obcigzenia nog, utrzymuje ruchomos¢ stawoOw oraz ma pozytywny
wplyw na prawidtowe oddychanie, krazenie jak i trawienie.

e Robogait —egzoszkielet wbudowany w system biezni potaczony z przestrzenig wirtualnej

rzeczywistosci

Metodologia interwencji diagnostycznych

Metodologia badan funkcjonalnych

1. Ocena funkcjonalna:

Do oceny sprawnos$ci najmtodszych dzieci z SMA wykorzystywane sa dwie skale:
badanie neurologiczne niemowlat przeprowadzone w skali Hammersmith
(Hammersmith Infant Neurological Exam, HINE) oraz skala do oceny sprawnosci
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nerwowo-mig$niowej niemowlat opracowana przez Szpital Dziecigcy w Filadelfii
(Children’s Hospital od Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders, CHOP
INTEND). Badanie przeprowadzane jest w standardowych warunkach przez
fizjoterapeut¢ majacego doswiadczenie w badaniu i rehabilitacji dzieci z SMA. Zgodnie
z zaleceniem programu lekowego Ministerstwa Zdrowia dotyczacego leczenia dzieci z
rdzeniowym zanikiem mi¢$ni, ocena dokonywana jest przy kwalifikacji do leczenia,
nastepnie po podaniu 6 dawki leku Nusinersen i przed kazdym kolejnym podaniem (co
4 miesigce).

Skala HINE sktada si¢ z 3 czesci, cz¢$¢ 2 uwzglednia oceng o§miu wybranych kamieni
milowych rozwoju ruchowego: kontrole glowy (0-2 punkty), siad (0-4 punkty),
swiadomy chwyt (0-3 punkty), mozliwos¢ kopania w pozycji lezenia na plecach (0-4
punkty), obroty (0-3 punkty), czworakowanie lub przesuwanie si¢ na posladkach (0-4
punkty), stanie (0-3 punkty) oraz chod (0-3 punkty). Pozostale, niepunktowane
elementy dotycza badania neurologicznego i stanu behawioralnego.

Skale CHOP INTEND stworzono na podstawie analizy rozwoju dzieci z SMA1 przy
pomocy testu TIMP (Test of Infant Motor Performance) oraz CHOP-TOSS (Test of
Strenght in SMA) 1 jest uwazana za najdokladniejsza ze stosowanych skal. Zgodnie z
zaleceniami autorow podrecznika procedur dla badajacego w tej skali, badanie powinno
odbywac si¢ w godzinach porannych, dziecko powinno by¢ ubrane w samg pieluszke,
dla utrzymania jego zainteresowania mozna uzywac zabawek. Skala sktada si¢ z 16
podpunktow za ktoére mozna zdoby¢ maksymalnie 64 punkty: ruchy spontaniczne
konczyn gornych i dolnych, chwyt dloniowy, ustawienie gtowy w linii $rodkowej,
odwodzenie bioder, obracanie przez obrecz miedniczng i barkowa, zgiecie ramienia i
tokcia z odwiedzeniem horyzontalnym, wyprost kolana, zgiecie biodra ze zgigciem
grzbietowym stopy, kontrola glowy, proba trakcyjna, Landaua i odruch Galanta.
Dozwolone sa trzy proby wykonywania danej czynnosci.

Do oceny mobilno$ci u pacjentéw z typem 2 1 3 wykorzystywana jest skala HFMSE
(Hammersmith Functional Motor Scale Expanded). Jest ona zbudowana jest z 20
podstawowych pytan utozonych w porzadkowej kolejnosci, oceniajacych poszczegdlne
funkcje motoryki duzej w zakresie od 0 do 2, maksymalna liczba punktow do uzyskania
to 66. Podczas trwania oceny pacjent powinien mie¢ na sobie minimalng ilo$¢ odziezy
zapewniajacg komfort: najlepiej koszulke 1 spodenki. Nie nalezy stosowaé zaopatrzenia
ortopedycznego. Dziecko ma mozliwos¢ trzykrotnego powtdrzenia danej czynnosci, a
terapeuta ocenia najlepiej wykonang probe.

Dodatkowo do oceny funkcji konczyny goérnej wykorzystuje si¢ skale RULM aby
przeprowadzi¢ ocen¢ sprawnosci motorycznej u pacjentow z rdzeniowym zanikiem
migs$ni (SMA), ktorg mozemy definiowa¢ jako zdolno$¢ do wykonania okreslonego
zadania np. w ramach testu. Zdolno$é ta moze ulega¢ zmianie wraz z postepem choroby
i/lub przeprowadzong interwencja (z uwzglednieniem leczenia operacyjnego oraz
farmakologicznego) i jest okre§lana w oparciu o zaobserwowane wykonanie zadania w
danym dniu. Wykonywane zadania odnoszg si¢ do istotnych funkcjonalnych czynnos$ci
zycia codziennego. RULM- jest uznanym oraz powszechnie stosowanym narzgdziem
stuzacym do oceny konczyny gornej. Gtownym wskazaniem do prowadzenia oceny
konczyny gornej w SMA jest weryfikacja zmian, jakie z czasem zachodza w zakresie
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sprawnosci motorycznej. Ocena zawiera 19 zadan. Kazde zadanie jest oceniane od 0 do
2 punktow:

- 0 = Nie mozna

- 1 =Mozliwe z modyfikacja

- 2 = Sprawny, bez trudnosci

Maksymalny wynik to 37 punktéw- (Jedno z zadan jest oceniane ,,potrafi/ nie potrafi”
Badanie przeprowadza si¢ dla prawej i lewej konczyny gornej. RULM dotyczy zarowno
dzieci, jak i dorostych z SMA

2. Badanie kliniczne stawow biodrowych -protokot

Karta badania ortopedycznego pacjentow z SMA

| STAWY BIODROWE

1. Symptomatyczne

a.

b.

B4l - w obrgbie pachwiny/kretarza/. ..
P L brak

Obecnos¢ zmian skornych - odlezyn/modzeli/zaburzen troficznych w okolicy kretarzowej
P L brak

2. Ocena przykurczy
(brak mozliwosci uzyskania korekcji przez badajacego)

a.

zgieciowy (brak pelnego wyprostu)
P L brak

wyprostny (brak pelnego zgigcia)
P L brak

odwiedzeniowy (ustawienie konczyny w odwiedzeniu)
P L brak

przywiedzeniowy (ustawienie konczyny w przywiedzeniu)
P L brak

w rotacji wewngtrznej (ustawienie konczyny w st. biodrowym w rot. wewnetrznej)
P L brak

w rotacji zewngtrznej (ustawienie konczyny w st. biodrowym w rot. zewnetrznej)
P L brak

I STAWY KOLANOWE
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1. Obecnos¢ przykurczy
a. zgieciowy (brak petnego wyprostu)
P L brak

b.  wyprostny (brak petnego zgiecia)
P L brak

1l STOPY

1. Obecnos¢ jakiejkolwiek deformacji
a. stopaprawa
konska pigtowa inna prawidlowa

b. stopalewa
konska pictowa inna prawidlowa

IV KREGOSLUP

1. Osiggana pozycja
stojaca siedzaca lezaca

2. Obecnos$¢ bocznego skrzywienia kregostupa
a. wodcinku piersiowym
prawostronne  lewostronne  brak

b. w odcinku ledZwiowym
prawostronne  lewostronne  brak

3. Ustawienie krggostupa w pozycji strzatkowej w siadzie
a. Prawidlowa
b. Kyfoza
c. Lordoza

4. Skosne ustawienie miednicy
TAK NIE

5. Czy wykonano kiedykolwiek RTG kregostupa?
TAK NIE

3. Ocena sily mieSniowej:

Oceniani bedzie sita mig$ni zginajacych, odwodzacych, przywodzacych 1 prostujacych
konczyny w stawach biodrowych. Pomiary beda wykonane w pozycji lezacej na plecach
lub na boku dynamometrem Microfet2, pomiar obcigzenia na dwoch wagach, pomiar
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czasu utrzymania rownowagi w pozycji stojacej na lewej i prawej konczynie.
dynamometru

Metodologia badan obrazowych

1. Densytometria jest rodzajem badania rentgenowskiego, ktore stuzy do oceny gestosci
mineralnej kosci. Wynik badania wyrazony jest za pomocg wskaznikow porownujacych
gestos¢ kosci osoby badanej z gestoscig kosci mtodych zdrowych osob (T-score) i rowiesnikow
(Z-score). Najbardziej przydatna jest densytometria blizszego konca kosci udowej i odcinka
ledzwiowego kregostupa, znacznie rzadziej wykonuje si¢ badanie kosci w innych lokalizacjach
(np. przedramienia). Pomiar jest badaniem nieinwazyjnym i niebolesnym. Wykonuje si¢ jg za
pomoca specjalnego aparatu rentgenowskiego emitujgcego bardzo matg ilos¢ promieniowania
(wykorzystuje si¢ minimalne dawki promieniowania X (1/10 $redniej dawki promieniowania
wykorzystywanego podczas RTG klatki piersiowej), dzigki ktoremu mozna okresli¢ stopien

ubytku masy kostnej.

2. USG stawow biodrowych -klasyczne badanie ultrasonograficzne wykonywane rutynowo w
praktyczne profilaktycznej z wykorzystaniem gtowicy linearnej 5.0 MHz, interpretacja obrazu
wg. metody Grafa)

3. RTG stawow biodrowych

Technika badania:

Zdjecie rtg miednicy (stawow biodrowych) wykonywane w standardowej projekcji przednio-tylnej (ap).

W pozycji lezacej na plecach, konczyny dolne ustawione w maksymalnym wyprosécie w stawach biodrowych i
kolanowych, w pozycji posredniej pomigdzy przy- a odwodzeniem, w rotacji w stawach biodrowych Ost. Z
korekcja ewentualnej lordozy w odc. ledzwiowym krggostupa celem uniknigcia przodopochylenia miednicy.
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Incorrect — Lordotic lumbar spine

1. Ocena prawidlowosci obrazu RTG.

Nalezy zwrocié¢ uwage czy zdjecie jest wykonane prawidlowo, oceniajac horyzontalne utozenie miednicy, na
podstawie symetrii ustawienia talerzy biodrowych, guzéw kulszowych oraz symetrii otworé6w zastonowych.

Symmetric pelvic wings
%

*

Symmetnc and oval obturator foramna

2. Interpretacja obrazu RTG

a) Wspdlczynnik migracji glowy koéci udowej wg Reimersa (WM)
Jest to narzgdzie pomiarowe stosowane do oceny stabilnosci stawu biodrowego. Wspotczynnik ten, to
iloczyn wielkos$ci czgséci gtowy koSci udowej znajdujacej si¢ w panewce, do szerokosci calej glowy
kos$ci udowej, na podstawie ktorego uzyskujemy wartos¢ procentows gltowy kosci udowej znajdujace;j

si¢ poza panewka

WM= AB/AC x 100%

Narzedzie to ma warto$¢ zarowno diagnostyczna, jak i prognostyczng. Na jego podstawie mozna okresli¢
stabilno$¢ stawu biodrowego klasyfikujac go jako: prawidlowy, zagrozony podwichnieciem, podwichnigty lub
zwichnigty.

b) Kat szyjkowo-trzonowy
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Jest to kat pomiedzy linia wyznaczajaca o$ szyjki kosci udowej, a linig stanowigca 0§ trzonu kosci
udowej. Dostarcza on informacji na temat ksztaltu blizszego konca kosci udowej. Za norme uznaje si¢
wartosci pomiedzy 110 a 130st. W przypadku podwichnigtych lub zwichnigtych stawow biodrowych
czgsto jest on zwigkszon

i

Podsumowanie: wszystkie ww dzialania diagnostyczne i terapeutyczne beda podstawa realizacji nastgpujacych

zadan programu:

Zadania programu:

1. Przygotowanie zarzgdzania merytorycznego projektem

a.

00 o

Okreslenie personelu realizujacego i wspomagajacego

Weryfikacja projektu protokohu leczniczego i jego zatwierdzenie o realizacji
Interwencja lecznicza i komparatory

Okreslenie zasad rekrutacji i randomizacji uczestnikow

Aparatura diagnostyczna i lecznicza

2. Dokonanie badan kwalifikacyjnych wstepnych orazrozpoczgcie leczenia eksperymentalnego
3. Realizacja czesci klinicznej. Obserwacja przebiegu eksperymentalnego leczenia w zakresie
poszczegodlnych interwencji leczniczych — modeli leczniczych

3.a Warto$¢ prognostyczna parametrow biometrycznych i oceny funkcjonalnej w zakresie
prognozowania stanu funkcjonalnego dzieci z SMA w odlegtej perspektywie zyciowej

3.b Okreslenie czynnikow ryzyka rozwoju funkcjonalnego dziecka z SMA

3.c Personalizacja procedur i rehabilitacji robotycznej dostosowanej do rozpoznania klinicznego,
genetycznego oraz prezentowanego poziomu dysfunkcji ruchowych

Metodologia badan instrumentalnych

1. Trojwymiarowa instrumentalna diagnostyka chodu (TIDFCh) -polega na obiektywnej

rejestracji 1 ilo$ciowej ocenie ruchu cztowieka. Celem takiego badania jest zrozumienie

wlasciwosci biomechanicznych chodu (moze dotyczy¢ zarowno chodu prawidlowego, jak i

patologicznego), analiza wzajemnych relacji poszczegodlnych segmentow konczyn dolnych

podczas chodu (podudzie wzgledem uda, udo wzgledem miednicy) oraz obiektywna ocena

efektow leczenia. Badanie chodu (gait analysis) oparte jest na technice przechwytywania ruchu

(motion capture, mocap), rejestrowanego w trzech plaszczyznach. Osoba badana ma

umieszczone na ciele znaczniki (markery), rejestrowane przez system kamer (najczesciej 6-12
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kamer). Rekonstrukcja ruchu polega na odtworzeniu orientacji przestrzennej ruchu pacjenta.
Kazda kamera przechwytuje dwuwymiarowe dane video poprzez odbicia markeréw. Program
komputerowy zbiera te informacje i taczy je z danymi kalibracji oraz zestawem parametrow
rekonstrukcji, aby utworzy¢ pozycje trojwymiarowe dla kazdego markera w calej rejestrowane;j
przestrzeni. Pozycje te sa obliczane klatka po klatce i potaczone tak, aby stworzy¢ kompletny
zestaw trajektorii pozycji markerow w catym zakresie czasu nagrania. Przy zastosowaniu
odpowiednich modeli biomechanicznych i oprogramowania mozliwe jest nie tylko odtworzenie
zarejestrowanego ruchu (trajektorii markerow), ale takze obliczenie szeregu parametréw
kinematycznych (zmian katowych w stawach), kinetycznych (sit reakcji podtoza), czasowo-
przestrzennych (np. predko$¢, miarowo$¢ chodu) i uzyskanie informacji o aktywnosci
miesniowe;j.

2. Biometryczna ocena nagrania wideo -Edinburgh Visual Gait Score (EVGS) - jest jedng ze skal
do oceny wizualnej chodu u dzieci i 0s6b ze schorzeniami neurologicznymi. Narzgdzie to
wykazuje wysoki poziom korelacji z instrumentalng analizg chodu. Trzy-punktowej ocenie (0,
1, 2) podlegaja: stopy, kolana, biodra i tutdéw we wszystkich trzech ptaszczyznach — strzatkowe;j
(ruch zgiecia/wyprostu), czotowej (ruchy przywodzenia i odwodzenia) oraz poprzecznej (ruchy
rotacyjne), co stanowi w sumie 17 parametrow dla jednej konczyny dolnej. Parametry te dotycza
doktadnych zdarzen w poszczegdlnych fazach chodu. Wyzsza warto$¢ wskazuje na wigksze

odchylenie ruchu od normy.

Metodologia okreslania celow leczniczych zgodnych z systemem SMART oraz GAS

Goal Assessment Scaling (GAS) system okreslania stopnia zalozonych celow leczenia. Koncepcja
skali obejmuje zakresu 5 stopniowy: 0 osiagniecie celu po wyznaczonym okresie; -1 utrzymanie
si¢ stanu wyj$ciowego; -2 pogorszenie; +1 przekroczenie oczekiwanego celu o nie wigcej niz

1 odchowanie sztandarowe; +2 wigksze przekroczenie zalozonego celu.

Zadania programu
1. Przygotowanie zarzadzania merytorycznego projektem

a. Okreslenie personelu realizujacego i wspomagajacego

b. Weryfikacja projektu protokotu leczniczego i jego zatwierdzenie o realizacji
c. Interwencja lecznicza i komparatory

d. Okreslenie zasad rekrutacji i randomizacji uczestnikow

e. Aparatura diagnostyczna i lecznicza
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2. Dokonanie badan kwalifikacyjnych wstepnych orazrozpoczgcie leczenia
eksperymentalnego
3. Realizacja czesci klinicznej. Obserwacja przebiegu eksperymentalnego leczenia w

zakresie poszczegolnych interwencji leczniczych — modeli leczniczych

3.a Warto$¢ prognostyczna parametrow biometrycznych i1 oceny funkcjonalnej w
zakresie prognozowania stanu funkcjonalnego dzieci z SMA w odleglej

perspektywie zyciowe]
3.b Okreslenie czynnikoéw ryzyka rozwoju funkcjonalnego dziecka z SMA

3.c Personalizacja procedur i rehabilitacji robotycznej dostosowanej do rozpoznania

klinicznego, genetycznego oraz prezentowanego poziomu dysfunkcji ruchowych

3.d Stworzenie eksperckiego systemu analizy danych w zakresie prognozowania
funkcjonalnego, wnioskowana na podstawie okreslonych zbiorow danych
klinicznych (Big Data) oraz algorytmizacji wiedzy 1 implementacji regut

whnioskowania klinicznego

4. Analiza wynikéw 1 wnioskowanie terapetyczne

5. Upowszechnianie i implementacja wynikow

Planowane publikacje

1. Rekomendacje w zakresie leczenia rehabilitacyjnego dzieci 1 mtodych dorostych
z SMA;

2. Ekspercki system analizy danych w zakresie prognozowania funkcjonalnego
0s0b z SMA;

3. Reguly rozwoju funkcjonalnego i zachowan sensomotorycznych u osob z SMA
leczonych RWR;

4. Wartos¢ RWR w rehabilitacji 0sob z SMA w zaleznosci od typu genetycznego,
wieku rozcigcia leczenia oraz stosowanego leczenia przyczynowego;

5. Epidemiologia niestabilno$ci stawow biodrowych w SMA ;

6. BOl a niestabilno$¢ stawu biodrowego;

7. Zmienno$¢ obrazu klinicznego i radiologicznego stawow biodrowych w czasie

(raporty roczne);
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8. Stan funkcjonalny a stabilno$¢ stawow biodrowych;

9. Stabilnos¢ stawow biodrowych a boczne skrzywienie kregostupa;

10. Relacja stopnia nasilenia defektu genetycznego na stabilno$¢ stawu biodrowego;

11. Morfologia stawu biodrowego;

12. Okres$lenie grup ryzyka i czynnikow ryzyka zwichni¢cia stawu biodrowego;

13. Algorytm diagnostyczny w zakresie dziatan proaktywnych;

14. Metody leczenia farmakologicznego a stabilno$¢ stawow biodrowych i
skrzywienie kregostupa;

15. Wyniki leczenia kompleksowego niestabilnosci stawow biodrowych;

16. Sita mig$niowa a stabilno$¢ stawdw biodrowych;
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