APENDICE 2
PROGRAMA MINIMO DE AVALIAC;OES PARA SEGUIMENTO DOS PACIENTES COM MPS IVA SOB TERAPIA DE REPOSICAO ENZIMATICA
OUNAO.

AvaliacOes Avaliacéo A cada 6 Anualmente
inicial meses

Atividade enzimética

GAGs urinarios

Aconselhamento

genético Historia

médica

Revisdo do numero de infusdes realizadas no
periodo***

Determinacao da adesao ao
acompanhamento/tratamento**

Peso/altura

Presséo arterial

Hepatimetria (exame fisico)

Questionario de qualidade de vida validado**

AVALIACAO NEUROLOGICA

- Exame neuroldgico

- RNM da coluna

- RX de coluna




AVALIACAO OFTALMOLOGICA
(acuidade visual, retina, cornea)

AUDIOMETRIA

AVALIACAO FUNCIONAL

- Ecocardiograma

- Eletrocardiograma

- CVF/VEF1 (espirometria)

- Polissonografia

- TC6M**

AVALIACAO ORTOPEDICA

- Raio X de quadril e membros inferiores

Data [ !

Assinatura e carimbo médico

*Para pacientes que fizeram transplante de células-tronco hematopoéticas. **Para pacientes em tratamento especifico (transplante de células-tronco hematopoéticas ou terapia de
reposicdo enzimatica). ***Para pacientes em terapia de reposicdo enzimatica. SPara pacientes em terapia de reposicdo enzimatica, nos primeiros seis meses de monitorizagao.
As demais avalia¢@es, incluindo as avaliacdes indicadas somente no periodo basal (iniciais), devem ser realizadas em periodos determinados pelo médico assistente.
GAGs = glicosaminoglicanos; RNM = ressonancia magnética; CVF = capacidade vital for¢ada; VEF1 = volume expiratdrio forcado no primeiro segundo; TC6M = teste da caminhada
de 6 minutos.

Fonte: Elaborado a partir de dados de Hendriksz, Berger, Giugliani, Harmatz, Kampmann, Mackenzie, etal(6)



