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FICHA DE MONITORAMENTO PARA MPS Vii

De acordo com a Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS n° 8-21/05/2021, durante o acompanhamento do
paciente com TRE, os pardmetros de resposta terapéutica deverdo ser avaliados periodicamente e
discutidos com os pais, paciente ou responsaveis.

1. Informar valor do GAG urinarios anterior ( ou o primeiro antes de iniciar o tratamento) e o atual (o
Ultimo exame)

GAG anterior:

GAG atual:

2. Paciente apresentou melhora clinica relevante apds 6 meses de tratamento em qual dos parametros:
() Melhora em pelo menos 1 de 4 dominios da escala IMRC modificada (retirados os dominios do
instrumento BOT-2. Se sim em qual dominio?

( ) Redugéo da hepatomegalia ou da esplenomegalia (por quaisquer dos métodos utilizados para afericao
dessa condicao: exame fisico, ecografia abdominal ou ressonancia abdominal). Qual o método foi utilizado?

() Melhora do escore do PedsQL-Fadiga. Detalhar

3. Pacientes que desenvolveu condigao irreversivel que implique em morte iminente, cujo progndstico
nao se alterara devido ao uso da TRE, como resultado da MPS VII ou de outra doenca associada, em
acordo entre mais de um especialista:

( )SIM ( )Nao

4. Paciente aderiu pelo menos a 50% das infusdes previstas em um ano e compareceu as consultas
/avaliagbes previstas com o médico responsavel.*

( )SIM ( )Nao

*No caso de interrupgéo por falha de adeséo, o paciente e parentes deverdo ser inseridos em programa educativo de incentivo a adesao, e o paciente podera retornar
ao tratamento, caso haja comprometimento explicito de seguimento das recomendagdes médicas.
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INDICE MULTIDOMINIOS DE RESPONDEDOR CLINICO (IMRC)
PARA SEGUIMENTO CLINICO DOS PACIENTES COM MPS VIl SOB TRE2

Tabela 1 - Parametros que compdem o IMRC e diferencas clinicas relevantes

Dominio Diferenga clinica minimamente relevante
Te-ste #e Caminiadaale 5 23 metros E um aumento de 10% em relacdo a linha de base
minutos
Capacidade vital forcada (%) Aumento de 10% em relacdo a linha de base
Amplitude de flexdio do ombro  Aumento de 20° na amplitude de flexao
Acuidade visual Melhora de 3 linhas (com corregdo, ambos os olhos)
+1 para aumento 210 pontos em fadiga/ -1 para diminuicdo 210 pontc
PedsQl-Fadiga Modificagdes

fora desses pardmetros recebem escore 0.

Essas diferengas clinicas minimamente relevantes foram estabelecidas de acordo com dados de
literatura e informagdes clinicas provenientes dos resultados de tratamentos com TRE em outras MPS?,
adaptadas para a realidade brasileira.

O Teste de Caminhada de 6 Minutos  tem como objetivo avaliar  as respostas globais e
integradas de todos os sistemas corporais envolvidos durante o exercicio. Ele consiste na mensuracdo da
distdncia maxima percorrida por um periodo de seis minutos. Para sua aplicagdo, € necessaria uma
superficie plana, com um percurso de 30 metros, devendo haver uma marcagdo a cada trés metros e ao
inicio e final do trajeto, além de paredes proximas para apoio. Caso sejam utilizadas curvas no percurso,
estas devem ser sinalizadas. Deve ser orientado ao individuo que ele permanega dez minutos sentado,
proximo ao local do teste, descansando. Ao se levantar, devem ser avaliados sinais de fadiga ou falta de
ar. Imediatamente antes de iniciar o percurso, deve-se dar a orientagio de que o wuso de aparelho de
auxilio a deambulagdo ja utilizado pelo individuo pode ser feito durante o teste. Redugbes na velocidade
ou pausas podem ser feitas, com retorno a caminhada assim que possivel; curvas devem ser feitas
rapidamente e sem hesitagdo. O avaliador podera explicar o teste mostrando ao paciente como deve ser
feito, mas treinos ndo podem ser aplicados. Deverdo ser contabilizados o numero de voltas e a distancia
percorridas no periodo de seis minutos com auxilio de um crondmetro2,4. A interpretagdo dos resultados
devera ser feita considerando-se os parametros citados na Tabela 1 deste Apéndice 2.
A avaliagio da Capacidade Vital Forcada (CVF) representa o volume maximo de ar exalado
com esforcgo maximo, a partr do ponto de maxima inspiragdo. Sua avaliagdo pode ser feita por meio do
teste de espirometria, que avalia o volume de ar que um individuo inala e exala como uma fungdo de
tempo. Este teste pressupde compreensdo e colaboragdo do individuo avaliado. A CVF ¢é medida
solicitando que a pessoa, apds a inspiragdo maxima (até a capacidade pulmonar total), expire do modo
mais rapido e intenso possivel em um espirbmetro de fluxo ou de volume. Os resultados do teste sao
entdo computados e disponibilizados por programas de computador 5,6. A interpretagdo dos resultados
devera ser feita considerando-se 0s parametros citados na Tabela 1 deste Apéndice 2.
A amplitude de flexdio do ombro deve ser avaliada com auxiio de um gonibmetro em um
teste de amplitude de movimento ativo. Deve-se solicitar que o individuo flexione cada obro por trés
vezes. A melhor medida de cada lado deve ser utilizada para compor o valor médio2,7,8. A interpretagdo
dos resultados devera ser feita considerando-se o0s parametros citados na Tabela 1 deste Apéndice 2.
A acuidade visual pode ser avaliada por meio de tabelas especificas, que contém fileiras de letras, em diferentes tamanhos,
resolugdes e contrastes 9. A uma distancia de seis metros, o] individuo
tem cada olho avaliado independentemente com auxilio de refratores oftalmolégicos. Deve-se  solicitar
que cada linha seja lida, da esquerda para a direita e de cima para baixo. A menor linha lida representa a
acuidade visual. Para esta avaliagdo, pode ser mantdo o uso de o6culos ou lentes de correcédo10. A
interpretagdo dos resultados deverd ser feita considerando-se o0s pardmetros citados na Tabela 1 deste
Apéndice 2
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AVALIACOES MINIMAS PARA O SEGUIMENTO CLINICO DOS PACIENTES COM MPS Wil
INDEPENDENTEMENTE DO USO DE TRE

Avaliagdes?3 Avaliacio A cada 6 A cada 12
inicial meses meses

Atividade enzimatica X

GAG urindrios” X HrE

Histaria médica X b4

Aconselhamento Genético X

Revisao do numero de infusdes realizadas X

no periodo™™

Determinacio da adesdo ao X X

acompanhamento/tratamento**

Pesofaltura X X

Pressda arterial X X

Hepatimetria e medida de tamanho do bago X X

[exame fisico)

PedsQL-Fadiga (a partir de & anos) X XeH

AVALIACAC NEUROLOGICA

- Exame neuroldgico clinico X

AUALIA{;ED OFTALMOLOGICA  (acuidade X XE*

visual, retina, cornea)

- TCeM™** (a partir de 3 anos) X X

- CVF/VEFL (espirometria; a partir de 6 X KrE X
anos)

AVALIACAO DA MOBILIDADE ARTICULAR X e

(incluir flexao do ombro)

FAvaliagdo recomendada: ao diagndstico, apds 3 meses de tratamento e, apds, anualmente. **Para
pacientes que est3o em terapia de reposicdo enzimatica, guando capazes de realizar a avaliacdo. As
demais avaliagfes, incluindo as avaliagbes indicadas somente no periodo basal (iniciais), devem ser
realizadas em periodos determinados pelo meédico assistente. Espirometria deve ser realizada
anualmente em pacientes que ndo estiverem em TRE. GAG = glicosaminoglicanos; PedsQL-Fadiga =
Inventario de Qualidade de Vida Pediatrico - Madulo Multidimensional de Fadiga; TC6M = teste de
caminhada de 6 minutos; CVF = capacidade vital forgada; VEF1 = volume expiratério forcado no primeiro

segundo.
Fontes: Elaborado a partir de Giugliani R et al. (2007)! e adaptado & MPS VIl a2 partir dos estudos
Harmatz et al., 2018° e Maontafio et al., 2016°.
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