APENDICE 2

PROGRAMA MINIMO DE AVALIAGOES PARA SEGUIMENTO CLINICO

DOS PACIENTES COM MPS VI SOB TERAPIA DE REPOSICAO ENZIMATICA OU NAO (4)

Avaliagdes Avaliagéo Acada 6 A cada 12
inicial meses meses

Atividade enzimética X X*

GAGs urinarios X X**

Historia médica X X

Aconselhamento Genético X

Revisdo do namero de infusbes realizadas no periodo*** X

Determinacéo da adesdo ao acompanhamento/tratamento** X X

Peso/altura X X

Pressdo arterial X X

Hepatimetria (exame fisico) X X

Questionério de qualidade de vida validado X X**

AVALIACAO NEUROLOGICA

- Exame neuroldgico X

- RNM do crénio X

- RNM da coluna X

- Velocidade de condugéo do nervo mediano X

- Avaliacdo do neurodesenvolvimento X

AVALIACAO OFTALMOLOGICA (acuidade visual, retina, X

cdrnea)

AUDIOMETRIA X

AVALIACAO FUNCIONAL

- Ecocardiograma X




- Eletrocardiograma X

- TC12M** X X
- CVF/VEF1 (espirometria)** X X
- Polissonografia X
AVALIACAO DA MOBILIDADE ARTICULAR X
RAIO-X OSSEO X

*Para pacientes que fizeram transplante de células-tronco hematopoiéticas. **Para pacientes que fizeram
transplante de células-tronco hematoipoiéticas ou estdo em terapia de reposicao enzimatica, quando capazes
de realizar a avaliagdo. ***Para pacientes em terapia de reposi¢do enzimética. As demais avaliacGes,
incluindo as avaliagdes indicadas somente no periodo basal (iniciais) devem ser realizadas em periodos
determinados pelo médico assistente. GAGs = glicosaminoglicanos; RNM = ressonancia magnética;
TC12M = teste de caminhada em 12 minutos; CVF = capacidade vital forcada; VEF1 = volume expiratorio
forcado no primeiro segundo.

Fonte: Elaborado a partir de Giugliani R, Harmatz P, Wraith JE. Management guidelines for
mucopolysaccharidosis VI. Pediatrics. 2007;120(2):405-18.al (4).



