Cronograma de evaluaciones recomendado para pacientes con MPS VI *

Estudios por imdgenes Evaluaciones iniciales Cada 3 meses Cada 12 meses Segiin indicaciin clinica
Confirmacion de MPS VI [ ]
Antecedentes médicosh® ® ®
Examen fisico [ [
Examen neurologico L L
Altura, peso [ ] o
Circunferencia de la cabeza ® °f
d
Estadio de Tannerd L L
Fotografias e L
resistencia*
Prueba de caminata de 12 minutos [ [ ]
Escalamiento de 3 minutos L »
Oftalmologia
Apudeza visual L L
Examen de cornea [ ] [ ]
Examen fundoscopico L L
Presién intraccular [ [
Refraccidn [ ] [ ]

Audiometria [ ] [ ]



Cardiologia
Ecocardiograma
Electrocardiograma

Presion arterial

Electrofisiologia

Conduccidn nerviosa * o

Funcion pulmonar

"Capacidad vital forzada, volumen expiratorio forzado L] L]

en 1 segundo, ventilacién voluntaria maximat

Estudio del suefio L

Estudios por imdgenes

Peliculas de caderah®

Relevamiento esquelético

Radiografia en Hex/ext de la columna cervical
MRI de cerebro y columnd

Anqilisis de laboratorio
Niveles uGAG [ o

Evaluaciones complementarias para pacientes

1
en TRE Anualmente cada

Total anticuerpos anti-ASB * L ® 24 meses

Adaptado de Giugliani, Pediatrics, 2007.
Abbreviations: MP5 VI, mucopolysaccharidosis VI; MBI, magnetic resonance imaging; uGAG, urinary glycosaminoglycan.

*Segin indicacion clinica” generalmente significa cada 2 a 3 anos, dependiendo de a tasa de progresion de la enfermedad y los sintomas clinicos .
“En ninos, se necesitan examenes mas frecuentes.

*Monitoreado hasta que se detiene el crecimiento de la cabeza.



4Evaluaciones continuas hasta completar la madurez puberal.

*Paradigma de estudio de resistencia antes y después de la terapia de reemplazo enzimdtico (TRE): distancia caminada en 12 minutos (o estudio de caminata de & minutos de acuerdo con los
lineamientos de la Sodedad Tordcica Americana, pero preferentemente la misma cantidad de minutos realizada en estudios anteriores); cantidad de escalones subidos en 3 minutos.
'Conduccidn nerviosa media usada para evaluar el sindrome de tinel carpiano.
tLos estudios de funcion pulmonar deben incluir 1a capacidad vital forzada, velumen de expiracion forzado en 1 sepundo y la ventilacion voluntaria maxima.
"Vistas anteroposteriores y laterales en "posicion de rana® de pelvis.
‘MRI de cerebro y columna puede requerir sedacidn o anestesia general, dependiendo de la edad y colaboracion del padente. La anestesia general implica un riesgo sustancial
paralos pacientes con MPS VL.
iPara pacientes en TRE, los resultados deben obtenerse en la evaluacién basaly alos 3, 6, 12, 18 y 24 meses, y luego anualmente.
tLos estudio de anticuerpos anti-ASE estin disponibles solamente para los pacientes de EEUU inscriptos en ol programa de vigilancia clinica.



