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Atrofia muscular espinal: pasado y presente.
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1. Introduccion
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' TIPOO : Prenatal @ Necesidad soporte respiratorio al Fallece al nacer sin soporte

nacer ventilatorio
__________________________ S
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A)Asistencia ventilatoria B) Nuevos tratamientos
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2. Objetivos

Estimar la incidencia y describir la evolucién clinica durante los
ultimos 15 anos de los pacientes con Atrofia Muscular Espinal
(AME), diagnosticados en la edad pediatrica, de nuestra

comunidad autbnoma.
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3. Material y métodos

Estudio observacional descriptivo retrospectivo

Diagnéstico genético | [INAREEPIPL / Debut con < 15 afios de edad

INCIDENCIA } Institutos de estadistica (nacional y autonémico)

- Sociodemogrdaficas

Z ™
EVC?_II':FCI:N - Genéticas
( variables) ~ - Clinicas
) - Terapéuticas
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3. Resultados

INCIDENCIA
‘ 21 pacient

16 debuts
| / ~ 9'6/100.000 recién
: nacidos vivos

= 4 |

Q |2005-2020 |
166.169 recién

Nnacidos vivos
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|2005-2020

‘ 21 pacient

e Tipo
Q d Tipol ll

11 10 Tipo Il

e - AE

N° total

8
(38%)

1
(52%)

2
(10%)
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Edad
diagnostico
(media)

b meses

2 ANO0S

/ ANOosS

Exitus
(valor absoluto y
media de edad al

éxitus)

A
(9 meses)

]
(3 aros)




Actualmente... - Ventilacién mecdnica no invasiva: 9 (75 %)
‘ - Ventilacién mecdnica invasiva: 0 (0 %)
- Dispositivo de asistencia a la tos: 7 (58 %)
(4 tipo |, 3 tipos 11)
- Algun ingreso en Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos: 3 (25 %)

- Escoliosis: 9 (75 %)

- Intervencién quirargica: 3 (25 %)
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- Nusinersen®: 1N (92 %)
Actualmente...

3de 4 tipol: 5 meses

6 de 6 tipoll: 9 arios

‘ 12 pGCIent 2de 2 tipo lll: 24 anos

Y

Tipo | 4 (34 %)
................ fipoll  6(50%) . Gastrostomia: § (42 %)
Tipo llI 2 (16 %)
: .
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4. Conclusiones

La incidencia estimada en nuestra comunidad auténoma es similar a la

descrita en la literatura.

Como se ha visto en otras series, la patologia respiratoria es comun en casi

todos y constituye un factor importante de reingreso hospitalario.

La mayoria de los casos actuales se benefician de las nuevas terapias

farmacologicas y de soporte ventilatorio.

No obstante, es pronto para describir los cambios terapéuticos obtenidos de los

tratamientos mads recientes.
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