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QUEM RECEBE QUAL MEDICAMENTO

' Onasemnogeno Nusinersena Risdiplam
abeparvoveque
IV UNICA INTRATECAL ORAL
IDADE Ate 180 dias Qualquer =2 meses
PESO < 13,5kg Por faixa
SMN2 2 ou 3 copias

ESQUEMA POSOLOGICO

NUSINERSENA - INTRATECAL
ATAQUE MANUTENcﬂD
12 mg 12mg 12 mg 12 mg

oo 3 3 G— - @-----------@--

1 dose /4 meses - 12 mg

RISDIPLAM - ORAL . ONASEMNOGENO - DOSE UNICA

2ma<2a 0,20 mg/kg/d

4
>2a,<20kg 0,25 mg/kg/d 1,1 x 10° Vg/kg
=2a, =20kg 5 mg/d (max) | infusao IV lenta

bRITERIOS PARA ONASEMNOGENO (TERAPIA GENICA)

INCLUSAO (cumulativos) ' EXCLUSAO (qualquer)

/" Delecéo bialélica de SMN1 confirmada X VMI> 16 h/d por =14 d
v/ Anti-AAV9 < 1:50 (ELISA) > Tragqueostomia

> Oxigenoterapia continua
¥ Disfuncéo hepatica grave ativa
X Hipersensibilidade aos componentes

PROFILAXIA E MONITORAMENTO (TERAPIA GENICA)

D -1 DO Sem 1-12 Més 4-6 Més 7-12
Prednisolona 1 Infuséo AAVI Hepato + tropo + Mesmos (quinzenal) Mesmos (mensal)
ma/kg/d plag (semanal)

FLUXOGRAMA DE DECISAO TERAPEUTICA

[ AME 5q confirmada (SMN1) ]
I
[ Elegivel a terapia génica? ]
{SIM} | {NAO) |

Onasemnogeno Nusinersena Risdiplam
IT - qualquer idade Oral - = 2 meses

1,1 x 10" vg/kg - IV dnica

NEXO



