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RESUMO

As mucopolisacaridoses (MPS) sdao doencas geneticamente determinadas, causadas pela
deficiéncia de enzimas lisossomicas, o que leva ao acimulo de glicosaminoglicanos
(GAGs) universalmente. As mielopatias cervicais ao nivel da jun¢do craniocervical sdo
uma complicagdo frequente, grave e multifatorial das MPS. Este trabalho teve como
principal objetivo o estudo das vias sensitivas € motoras centrais (corddo posterior e
trato cortico-espinhal) em topografia medular cervical nos pacientes com
mucopolissacaridoses (MPS), utilizando os potenciais evocados somatossensitivos e
motores. Como objetivos especificos, a avaliacdo dos pacientes com MPS em fases
distintas da doenca, a demonstracdo da existéncia de comprometimento da condugdo
nervosa nos trajetos das vias medulares na topografia j4 mencionada e o destaque do
papel dos testes neurofisiologicos (funcionais) no diagndstico, acompanhamento e na
tomada de decisdes terapéuticas nos pacientes com MPS. Foi realizado um estudo
transversal, de uma série de casos, tendo como metodologia a revisdo de prontuarios, no
Instituto Nacional de Saude da Mulher, da Crianca ¢ do Adolescente Fernandes
Figueira. Foram incluidos os pacientes com o diagnoéstico de MPS, sem restrigdes
quanto a idade, aos subtipos da doenca ou ao fato de estarem ou nao sob tratamento
especifico e excluidos aqueles pacientes com lesdes graves do sistema nervoso central
que impedissem a realizacdo dos testes propostos. Os dados colhidos referiram-se a
idade dos pacientes, o tipo de MPS, os achados do exame neuroldgico, os resultados dos
estudos de imagem (ressondncia magnética) da coluna cervical e os parametros
neurofisiologicos encontrados nos potenciais evocados somatossensitivos (PESS) e
motores (PEM), que incluiram as laténcias das ondas (N9, N13 e N20 nos PESS de
membros superiores € N21 e P37 nos PESS de membros inferiores), os tempos de
conducao central (N20 — N13 e P37 — N21) e o tempo de condug@o motora central (nos
PEM de membros superiores e inferiores). Foram analisados resultados de cinquenta e
oito exames de potenciais evocados somatossensitivos e motores, realizados em vinte e
oito pacientes com MPS. Todos os exames foram anormais, com alteragdes mais graves

nos exames de PEM.

Palavras-chave: mucopolisacaridose, mielopatia cervical, potenciais evocados

somatossensitivos, potenciais evocados motores



ABSTRACT

Mucopolysaccharidosis (MPS) are inherited metabolic diseases caused by deficiency of
lysosomal enzymes leading to progressive accumulation of glycosaminoglycans
(GAGs) in nearly all cell types, tissues and organs. Cervical myelopathy at the cranio-
cervical junction is a frequent, severe and multifactorial complication of MPS. The first
objective of the present study is the evaluation os the function of central neural
pathways (brain stem and spinal cord posterior columns and corticospinal tract in
patients with MPS using somatosensory evoked potentials (SEP) and motor evoked
potentials (MEP). The secondary objectives are the evaluation of the patients in
different periods of disease, the diagnostic of the lesions in cervical spinal cord and the
remark of the role of these neurophysiological tests in diagnostic, follow-up and
therapeutic decisions. This cross-sectional study included all patients with MPS of
Instituto Nacional de Saude da Mulher, da Crianca ¢ do Adolescente Fernandes
Figueira, despite age, type of disease, enzyme replacement therapy or not, except the
patients with severe central nervous system lesions in whom the neurophysiological
evaluation became impossible. Data included the age of patients, type of disease, the
findings in neurological examination, magnetic resonance imaging of cervical spinal
cord and the neurophysiological parameters [the latencies of N9, N13 and N20
waveforms, central conduction time (upper limbs SEP), the latencies of N21 and P37
waveforms, central conduction time (lower limbs SEP), central motor conduction time
(upper and lower limbs MEP)].Twenty-eight patients were enrolled and fifty-eigth tests
(SEP and MEP, upper and lower limbs) were performed in these patients. All tests were

abnormal with most severe functional impairment in MEP tests.

Key-words: mucopolysaccharidosis, spinal cord diseases, somatosensory evoked

potentials, motor evoked potentials.
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“A inteligéncia € mais rara do que a
obediéncia”

(Michel Onfray)



1- INTRODUCAO

As mucopolissacaridoses (MPS) sao doengas determinadas geneticamente, nas quais
mucopolissacarideos acidos, conhecidos quimicamente como glicosaminoglicanos
(GAGs) se acumulam em varios tecidos e sdo excretados em grande quantidade na
urina. Este acumulo tem efeitos em varios 6rgdos e sistemas no organismo ¢ leva a
alteragdes marcantes (Martin, 2008; Valayannopoulos, 2010; Campos, 2012; Giugliani,

2012.

Estas doencas sdo importantes modelos das interagdes entre estrutura e funcdo na
espéciec humana. Os comprometimentos intelectual e cognitivo e a redugdo da
expectativa de vida (abaixo de dez anos de idade) na sindrome de Hurler s3o, por
exemplo, algumas das consequéncias mais graves do acumulo de mucopolissacarideos
nos sistemas nervoso central e cardiovascular. Ha, entretanto, uma variabilidade
significativa da expressdao da doenga entre diferentes tipos de MPS e entre pacientes.
Em alguns casos, ndo existe prejuizo cognitivo ou da inteligéncia e os pacientes atingem
a idade adulta. As MPS sdo doengas clinicamente heterogéneas e, em geral, a suspeita ¢
baseada na apresentacdo clinica. Uma vez aventada, busca-se a documentacao da
presenga de quantidades aumentadas de GAGs na urina. A analise qualitativa dos GAGs
pode ajudar a direcionar o diagndstico para o subtipo de MPS, que serd entdo

confirmado através de analise de atividade enzimatica.

As lesdes medulares cervicais em pacientes com diferentes formas de MPS sdo
frequentes, multifatoriais, de aparecimento precoce na evolucdo da doenca,

subdiagnosticadas e representam para estes pacientes, se nao tratadas de forma



adequada, um risco de grave incapacidade, traduzida por um quadro de tetraplegia

associada a insuficiéncia respiratdria e obito.

O tema desta dissertacao ¢ o comprometimento das vias medulares que se da ao nivel da
juncdo craniocervical — seja de cardter compressivo, seja por disfuncao relacionada a
outros fatores - nos pacientes com o diagnostico de MPS, sem restrigdes em relacdo a

idade ou aos subtipos da doenga.

O objetivo geral do trabalho é:

e Estudar as vias sensitivas e motoras centrais - respectivamente corddao posterior
e trato cortico-espinhal, em topografia medular cervical - nos pacientes com
MPS, utilizando os potenciais evocados somatossensitivos e potenciais evocados

motores.

Os objetivos especificos, por sua vez, sdo 0s seguintes:

e Avaliar os pacientes com MPS em fases distintas da doenca;

e Demonstrar a existéncia de comprometimento da condu¢do nervosa nos trajetos
das vias medulares (corddo posterior e trato cortico-espinhal) em topografia
cervical;

e Destacar a importancia dos testes neurofisiologicos (funcionais) no diagnostico,

acompanhamento e na tomada de decisdes terapéuticas nos pacientes com MPS.

Para tanto, esta dissertacdo obedecera ao seguinte roteiro: na parte inicial, um panorama
geral das MPS, com a descri¢cdo dos elementos fundamentais de cada subtipo conhecido
(fendtipo, principais caracteristicas clinicas, genes e loci, tratamento), seguido por

comentarios relacionados as lesdes medulares cervicais nos pacientes com MPS e ao



papel da investigacdo neurofisiologica dentro deste contexto clinico. Adiante,

passaremos as etapas tradicionais, quais sejam, materiais € métodos, resultados

discussdo e conclusdes de modo a analisar as hipdteses formuladas e os objetivos

almejados, complementando entdo a dissertagao.

1.1 - MUCOPOLISSACARIDOSES: ASPECTOS GERAIS

As MPS sdo um grupo de doencas genéticas causadas pela deficiéncia na fungdo de
enzimas lisossdmicas especificas, envolvidas na degradacdo dos GAGs; o acumulo dos

GAGs parcialmente degradados interfere na fungao celular, dos tecidos e orgaos.

O acometimento organico ¢ multissistémico (nariz, garganta, sistemas auditivo,
respiratorio, cardiaco, musculoesquelético, oftalmoldgico, nervoso — central e
periférico), sendo que maiores morbidade e mortalidade estardo relacionadas ao

envolvimento mais grave de alguns destes.

Nas MPS, ha caracteristicas dismorficas tipicas de face (que vao se tornando mais
evidentes com a evolucdo da doenga), restricoes articulares, disostose multipla,
infeccdes repetitivas de vias aéreas superiores e inferiores, valvopatias, doenca
coronariana, hipertensdo arterial, arritmias, insuficiéncia cardiaca congestiva,
cardiomiopatia, baixa acuidade visual, opacificacio de coOrnea, retinopatia,
anormalidades do nervo Optico, glaucoma, alteragdes cognitivas, hidrocefalia, sindrome

do tunel do carpo e mielopatia cervical, entre muitos outros sinais e sintomas (Martin,



2008; Muenzer, 2009; Campos, 2012; Valayannopoulos, 2010; Giugliani, 2012;

Solanki, 2012; Figura 1).

Figura 1 — Pacientes com mucopolissacaridose tipo VI

Fonte: http://www.sandiegobiotechnology.com, 2012.

O tratamento destas condicdes ¢, invariavelmente multidisciplinar, conduzido por uma

equipe especializada.

O tratamento especifico, um fato bastante novo, ¢ a terapia de reposi¢ao enzimatica
(TRE), disponivel para os subtipos I, IT e VI; hé estudos clinicos em andamento, ja em
fase 3, para MPS tipo IV A. Em casos de MPS II grave (Hurler), de diagnostico

precoce, considera-se a op¢ao de transplante autélogo de células tronco hematopoiéticas


http://www.sandiegobiotechnology.com/

(Auclair, 2003; Dickson, 2007; Sifuentes, 2007; Wraith, 2007; Munoz-Rojas, 2008;

Decker, 2010; Munoz-Rojas, 2010).

Em relacdo ao acometimento do sistema nervoso (periférico e central), tem sido
demonstrado que a terapia de reposi¢ao enzimatica nao modifica o deposito dos GAGs
nestas estruturas, o que faz com que as outras medidas terapéuticas continuem tendo um

papel fundamental na prevengdo e eventual corre¢cdo das lesoes existentes.

A disponibilidade do tratamento especifico — TRE - alterou o contexto do
acompanhamento clinico e a importancia de diversas decisdes terapéuticas relacionadas
aos pacientes com MPS, uma vez que foram modificados de modo contundente os

prognosticos vital e funcional destes pacientes.

Dentro deste novo cenario, com uma expectativa de vida mais longa, algumas
complicagdes neuroldgicas, entre as quais a mielopatia cervical, tornaram-se mais

prevalentes.



MUCOPOLISSACARIDOSES
FENOTIPO/NUMERO GENE/LOCUS/NUMERO MIM LOCALIZACAO
MIM
MPS I-H / 607014 IDUA, IDA /252800 4pl6.3
MPS I-H/S / 607015 IDUA, IDA /252800 4pl16.3
MPS I-S / 607016 IDUA, IDA /252800 4pl6.3
MPS II IDS, MPS2, SIDS /300823 Xq28

MPS III-A (Sanfilippo A) /252900  SGSH, MPS3A, SFMD / 605270 17g25.3

MPS III-B (Sanfilippo B) /252920~ NAGLU / MPS3B / 609701 17g21.2
MPS III-C (Sanfilippo C) / 252930  HGSNAT, TMEM76, MPS3C / 610453 8pl1.21
MPS IV-A (Morquio)/ 253000 GALNS, MPS4A /612222 16924.3
MPS IV-B /253010 GLBI1, MPSIVB /611458 3p22.3

MPS VI(Maroteaux-Lamy)/253200  ARSB, MPS6 / 611542 5ql4.1

MPS VII /253220 GUSB, MPS7/ 611499 7ql1.21
MPS IX /601492 HYALI1 /607071 3p21.31

Figura 2 — MPS; séries fenotipicas; (OMIM, 2013)



MPS I-H: CARACTERISTICAS

Crescimento Estatura normal
Cabeca e Facies infiltrado; escafocefalia; opacidade de cornea; pescogo curto
pescoco

Cardiovascular Doenga valvar; estreitamento de artérias coronarias

Respiratorio Infeccdes de vias aéreas superiores e inferiores frequentes
Abdome Hérnias inguinal e umbilical; hepato-esplenomegalia

Osseo Disostose multipla; gibosidade toracolombar; rigidez articular
Neurologico Atraso do desenvolvimento; mielopatia cervical

Figura 3 — MPS I H: principais caracteristicas clinicas (OMIM, 2013)



MPS I-S: CARACTERISTICAS

Crescimento Estatura normal
Cabeca e Facies relativamente normal; pescogo curto
pescoco

Cardiovascular Doenga valvar aortica e mitral; estreitamento de artérias coronarias

Respiratorio Apnéia obstrutiva do sono
Osseo Disostose multipla leve; maos em garra;
Neurologico Inteligéncia normal

Figura 4 — MPS I S: principais caracteristicas clinicas (OMIM, 2013)



Crescimento

Cabeca e

pescoco

Cardiovascular

Respiratoério

Abdome

Osseo

Neurologico

MPS II: CARACTERISTICAS

Baixa estatura; altura (adulto) entre 120 ¢ 150 cm

Escafocefalia, macrocefalia; facies grosseiro; otite média recorrente,
perda auditiva; papiledema, retinite pigmentosa, ptose palpebral;
rinorréia; macroglossia, labios engrossados; erup¢do dentaria

atrasada, dentes separados; pescoco curto

Doencas valvar e isquémica; insuficiéncia cardiaca congestive

Traqueobronquiomalacia, apnéia obstrutiva do sono, asma

Hérnias inguinal e umbilical; hepato-esplenomegalia, diarréia,

pseudo-obstrucdo intestinal

Disostose multipla; cifose; contraturas em flexdo; maos em garra;

pés cavos

Retardo mental; mielopatia cervical; hidrocefalia; inteligéncia

normal no tipo IIB; crises convulsivas

Figura 5 — MPS II: principais caracteristicas clinicas (OMIM, 2013)
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MPS I1I: CARACTERISTICAS

Crescimento Estatura usualmente normal
Cabeca e Facies levemente infiltrado; perda auditiva
pesco¢o

Cardiovascular Hipertrofia septal assimétrica; cardiomegalia (III B)

Respiratorio Infeccdes de vias aéreas superiores frequentes

Abdome Discreta hepato-esplenomegalia; diarréia

Osseo Disostose multipla leve; discreta rigidez articular

Neurologico Graves alteracdes de comportamento aos trés ou quatro anos de

idade; retardo mental; hiperatividade; crises convulsivas

Figura 6 — MPS III: principais caracteristicas clinicas - subtipos A,B, C e D (OMIM,

2013)
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MPS IV: CARACTERISTICAS

Baixa estatura com tronco curto; altura (adulto) 82 a 115 cm

Facies levemente infiltrado; prognatismo, perda auditiva; opacidade
de cornea; boca alargada, dentes separados, esmalte dentario

acinzentado, caries frequentes

Doenga valvar

Infeccdes frequentes de vias aéreas superiores, doenga pulmonar

restritiva

Hérnia inguinal; discreta hepatomegalia

Osteoporose; platispondilia; hipoplasia odontdide, subluxacdo
cervical, cifose, corpos vertebrais ovoides, hiperlordose, escoliose;
coxa valga; geno valgo; desvio ulnar do punho; deformidades

epifisarias de ossos tubulares; metafises alargadas

Inteligéncia normal; mielopatia cervical

Figura 7 — MPS IV: principais caracteristicas clinicas — subtipos A e B (Northover,

1996; OMIM, 2013)



Crescimento

Cabeca e

pescoco

Cardiovascular

Respiratoério

Abdome

Osseo

Neurologico

12

MPS VI: CARACTERISTICAS

Baixa estatura com tronco curto; altura (adulto) 110 a 140 cm;

crescimento interrompido entre dois e quatro anos de idade

Macrocefalia; facies levemente infiltrado; perda auditiva; opacidade

de cornea, glaucoma; labios engrossados, macroglossia

Doenga valvar adrtica e mitral; cardiomiopatia infantile

Infecgdes frequentes de vias aéreas superiors

Hérnias inguinal e umbilical; hepato-esplenomegalia

Hipoplasia odontdide, hiperlordose lombar. corpos vertebrais
ovoides, anteriorizagdo de L1 e L2; displasia de quadril, hipoplasia
de acetdbulo, necrose asséptica da cabega do fémur, rigidez articular,

geno valgo; displasia epifisaria; metéafises irregulares; maos em garra

Inteligéncia normal; mielopatia cervical; hidrocefalia; sindrome do

tunel do carpo

Figura 8 - MPS VI: principais caracteristicas clinicas (OMIM, 2013)
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MPS VII: CARACTERISTICAS

Crescimento Baixa estatura, deficiéncia de crescimento pds-natal
Cabeca e Macrocefalia; facies infiltrado; perda auditiva; opacidade de cornea,
pescoco pescogo curto

Cardiovascular Doenca valvar adrtica e mitral; cardiomiopatia infantile
Abdome Hérnias inguinal e umbilical; hepato-esplenomegalia

Osseo Disostose multipla; platispondilia, giba toracolombar, hipoplasia de
odontdide, encunhamento anterior de vértebras toracicas baixas e
lombares; displasia acetabular, contraturas articulares, metatarsus

adductus

Neurologico Retardo mental; hidrocefalia, neurodegeneracao

Figura 9 — MPS VII: principais caracteristicas clinicas (OMIM, 2013)
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MPS IX: CARACTERISTICAS
Crescimento Baixa estatura

Cabeca e Uvula bifida, fenda palatina submucosa

pescoco

Articulacdes/ Multiplas massas periarticulares, cistos popliteos, efusdes

Osseo articulares, erosoes acetabulares

Figura 10 — MPS IX: principais caracteristicas clinicas (OMIM, 2013)
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MPS IH IS IHS II m 1v VI
Neonatal +++ - - + - - T+
Inicio (anos) 1-2 3-7 4-5 2-3 3-6 12 3-7
Baixa estatura  +++ +/- Slans Sl - +++ R
Feicdo tipica +++ - +/4++ + + - +
Opacidade de —+ A + Tardia - + +
cornea
Cifose (giba)  ++ - - + - ++ T+
Retardo mental +++ - -+ - +++ - +
Alt.esquelética +++ + ++ +++ + +++ -t
S
Surdez +++ + ++ +++ o+ +
Aumento +++ ++ ++ ++ + 4+ +++
Figado/bago

(-): ausente/normal; (+): leve; (++): moderado; (+++): grave

Figura 11: Mucopolissacaridoses — resumo das principais caracteristicas clinicas
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1.2 - MIELOPATIAS CERVICAIS NAS MPS

Nos diferentes tipos de MPS uma das principais complicagdes relacionadas ao sistema
nervoso ¢ o quadro de mielopatia cervical. Habitualmente, o sitio de lesdo ¢ na

topografia da juncdo craniocervical (figura 14).

Figura 12 — Mucopolisacaridose tipo VI; ressonancia magnética de coluna cervical

mostrando compressao medular.

A etiologia do quadro compressivo tem sido considerada como multifatorial, podendo
dever-se ao acimulo de GAGs na duramater, as deformidades da coluna vertebral e/ou a
estenose do canal medular, secunddria ao espessamento do ligamento longitudinal
posterior (Kennedy, 1973; Paulson, 1974; Peterson, 1975; Young, 1980; Kaufman,
1982, Wald, 1984; King, 1987; Tamaki, 1987; Taccone, 1993; Parsons, 1996; Tandon,
1996; Kachur, 2000; Ratliff, 2000; Thorne, 2001; Mut, 2005; Finn, 2008; Horovitz,

2011; Rasalkar, 2011; Solanki, 2012). Em alguns casos particulares, um outro
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mecanismo tem sido arrolado como possivel agente desta lesdo medular, qual seja, a
instabilidade atlanto-axial por hipoplasia do odontdide e hipermobilidade segmentar da
coluna cervical, caracteristicas dos pacientes com MPS IV (Takeda, 1991; Hughes,
1997; Rigante, 1999; Tong, 2012; Solanki, 2013). Nos pacientes com MPS VI, ndo ¢
possivel descartar que uma situagao de hipermobilidade da coluna cervical secundéria a

TRE participe como agente etiologico das lesdes medulares.

Um quadro de mielopatia cervical com estas caracteristicas traz consigo uma série de
complicacdes decorrentes de uma situacdo clinica extremamente grave, incapacitante e
irreversivel, um quadro de tetraplegia e dependéncia de ventilagdo mecanica. Este
contexto pode ser analisado do ponto de vista médico (limitacdes motoras e sensitivas,
distarbios esfincterianos, déficis nutricionais, episddios recorrentes de infecgdes
respiratorias e urindarias, ulceras de dectbito, necessidade permanente de
acompanhamento fisioterapico respiratorio e motor), econdmico e, especialmente,
social, familiar e pessoal, uma vez que uma boa parte destes pacientes ¢ composta de

criangas.

Portanto, os esfor¢os devem ser direcionados a perspectiva do diagndstico precoce das
lesdes medulares cervicais de modo a permitir a tomada das medidas terapé€uticas
adequadas (Ashraf, 1991; Stevens, 1991; Vougioukas, 2001; Solanki, 2012; Algahim,

2013).
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1.3 - NEUROFISIOLOGIA CLiNICA NAS MIELOPATIAS CERVICAIS

Nos dias em que vivemos, cristalizou-se uma tendéncia a excessiva especializacdo
médica, aliada a supervalorizagdo de exames complementares, em detrimento das
informacdes obtidas através da anamnese ¢ do exame fisico — os sinais e sintomas
cinicos; as causas deste fenomeno sdo multiplas e sua andlise exigiria tempo e

conhecimento incompativeis com a proposta deste estudo.

Dentre os exames complementares utilizados para o estabelecimento do diagnostico das
lesdes medulares cervicais e, subsequentemente, para a defini¢do do plano terapéutico
adequado, em qualquer dos contextos clinicos possiveis (trauma agudo, mielopatia
espondildtica, neoplasias primarias ou secunddrias, criancas, adultos jovens, idosos),
quase invariavelmente os exames de imagem (especialmente ressonancia magnética -
RM) ocupam uma posicao de destaque na propedéutica (Penning, 1986; Kaneko, 2001;

Bednarik, 2004; Baron, 2007; Nakanishi, 2007; Holy, 2009).

Uma breve revisdo de anatomia mostra que na regido cervical ha algumas estruturas
neurais cujas lesdes podem ser extremamente graves no que tange as limitagdes
funcionais (e vitais) para os pacientes, a saber, raizes cervicais sensitivas € motoras e
vias medulares aferentes e eferentes; dentre estas duas ultimas, destacamos as vias
cordonais posteriores, responsaveis pelas modalidades sensitivas de posi¢do segmentar,
vibragdo, pressdo e tato discriminativo, o trato cortico-espinhal (axonios do primeiro
neurénio motor) e a coluna anterior da medula (nucleos dos segundos neurdnios

motores nos segmentos espinhais).
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Assim, toda vez em que hd um risco de dano neural nesta topografia ¢ necessario definir
quais estruturas precisam ser estudadas e selecionar quais os melhores métodos
disponiveis para tanto. Especificamente em relacdo aos exames complementares,
apresenta-se, a esta altura, uma escolha entre os exames de imagem (radiografia
simples, tomografia computadorizada, ressondncia magnética) € o0s exames
neurofisioldgicos (eletroneuromiografia, potenciais evocados somatossensitivos,

potenciais evocados motores).

Em uma situagao ideal, as informacdes obtidas por ambas modalidades de exames
deveriam ser consideradas como complementares; os exames de imagem definem as
alteracdes estruturais, sua topografia e gravidade e os exames funcionais traduzem as

repercussdes existentes sobre as estruturas que compdem o sistema nervoso.

Na pratica clinica diaria o que se observa ¢ um predominio absoluto das informagdes
obtidas através dos métodos de imagem — mais disponiveis do ponto de vista logistico,
de interpretagdo mais facil (levando-se em conta o conhecimento técnico dos diferentes
especialistas que os solicitam), menos dependentes do examinador que os executa. Este
estado de coisas torna-se preocupante pois ndo sao levados em conta pelo menos dois
aspectos fundamentais relacionados ao diagnostico das mielopatias cervicais: em
primeiro lugar, o fato dos exames de imagem nao permitirem conclusoes a respeito da
situagdo funcional das estruturas neurais sob risco e, em segundo lugar, o fato de que as
compressoes medulares (assim como diversas outras lesdes neurais) nao causam

obrigatoriamente sintomas clinicos proporcionais.

Entdo, sob a dptica da neurofisiologia clinica, a melhor estratégia para uma investigagao

complementar ¢ o emprego dos exames especificos para cada uma das situagoes
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particulares em que determinadas estruturas se apresentem sob risco; assim, a
eletroneuromiografia ¢ o exame de escolha quando o diagnostico diz respeito aos
componentes da unidade motora (segundo neurdénio motor, raizes, plexos, nervos,
jungdo neuromuscular e musculos — figura 7); os potenciais evocados somatossensitivos
constituem o método de escolha para estudo das vias cordonais posteriores, sistema
lemniscal e cortex sensitivo (figura 8); os potenciais evocados motores tem sua
utilizagdo voltada para o estudo das lesdes que acometem o cértex motor e o trato
cortico-espinhal (primeiro neur6nio motor) — figura 9. Obviamente, todas as
informagdes obtidas através destes métodos devem ser analisadas em conjunto com os
dados clinicos e dos exames de imagem (Restucia, 1994; Boor, 1999; Boor, 2000;

Kanchiku, 2001; Lyu, 2004; Muller-Forell, 2007; Li, 2008).
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Unidade motora

1 — Segundo neurdnio motor (ponta anterior da medula); 2 — Raiz; 3 — Nervo espinhal; 4 — Plexo;

5 — Nervo periférico; 6 — Jun¢do neuromuscular; 7 - Musculo

Figura 13 — Unidade motora; objeto de estudo da eletroneuromiografia.

Fonte: http://www.vetmed.ucdavis.edu


http://www.vetmed.ucdavis.edu/
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Figura 14 — Vias cordonais posteriores, sistema lemniscal e cortex sensitivo; objeto de

estudo dos potenciais evocados somatossensitivos.

Fonte: Carpenter, 1978, pagina 46.
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Figura 15 — Cortex motor e trato cortico-espinhal; objeto de estudo dos potenciais

evocados motores.

Fonte: Duus, 1985, pagina 29.
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Diversas varidveis precisaram ser consideradas e organizadas desde a concepcao deste
trabalho; em grande parte, a serendipidade muito contribuiu para que surgisse a idéia de
estudar os pacientes com MPS acompanhados pelo Centro de Genética Médica do
Instituto Fernandes Figueira. Os achados iniciais justificaram e reforcaram o proposito
de verificar se os exames de neurofisiologia clinica (funcionais, portanto),
especificamente os potenciais evocados somatossensitivos € motores, poderiam refinar e
antecipar o diagnostico das mielopatias cervicais nos pacientes com MPS, bem como
aprimorar o seguimento clinico a longo prazo destes pacientes — o que se tornou o

pressuposto do presente trabalho.
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2 - REVISAO DE LITERATURA

Dentre os diversos aspectos clinicos das MPS, as lesdes medulares cervicais estdo entre
as de maior morbidade e mortalidade; ademais, ¢ fato que a literatura oferece pouca
informacao a respeito dos estudos neurofisioldégicos nas MPS e em outras doengas onde
ocorrem situagdes clinicas semelhantes relacionadas as lesdes medulares (Pueschel,
1987; Pueschel, 1987; Pueschel, 1988; Ryken, 1994; Uematsu, 1994; Halko, 1995;
Yamada, 1996; Ruiz-Garcia, 1997; Keiper, 1999; Hadley, 2002; Boor, 2004; Stevenson,

2004; Menezes, 2008; Smoker, 2008; Fernandez, 2009).

Hé uma série de justificativas para a literatura disponivel ser tdo restrita; algumas das
razdes dizem respeito as caracteristicas dos pacientes com MPS; neste caso, os autores
advogam que os protocolos existentes para os estudos de potenciais evocados
somatossensitivos, por exemplo, em criangas, implicaria inevitavelmente na realizacao
dos exames sob anestesia, o que, nos pacientes com as diferentes formas de MPS, por si
mesmo, ja representaria um grande risco, em virtude das dificuldades inerentes a

anestesia neste grupo.

O estudo dos potenciais evocados motores, por sua vez, tratando-se de um teste de
utilizagdo relativamente recente no territorio da neurofisiologia clinica, mostra-se muito
pouco disponivel para uso rotineiro; um bom exemplo ¢ situagdo do Estado do Rio de
Janeiro; desde o inicio deste estudo, e este contexto ndo se modificou até o presente
momento, ndo hd, neste Estado, outro servico de neurofisiologia clinica na esfera
privada, além daquele sob responsabilidade do autor, que disponibilize este exame;

tampouco na rede SUS; a tinica excec¢do ¢ o Hospital da Rede SARAH no Rio de
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Janeiro; entretanto, em virtude das caracteristicas das unidades pertencentes a esta rede,

0s pacientes tem pouco ou nenhum acesso, de maneira geral aos servigos ali existentes.

Ademais, quando do inicio da utilizagdo clinica dos potenciais evocados motores, este
tipo de exame estaria contra-indicado em criangas menores de dez anos de idade, o que

virtualmente impossibilitava o emprego do método na populagdo alvo deste estudo.

Em um artigo (Husain, 2006), foram descritos os achados de varios testes
neurofisioldgicos em pacientes com MPS tipo III, em estagios iniciais no curso da
doenga, antes dos mesmos serem submetidos a transplante de células tronco
hematopoiéticas; os pacientes foram avaliados com potenciais evocados visuais,
auditivos, eletrencefalografia e estudos de neuroconducdo; nido foram incluidos os

potenciais evocados somatossensitivos € motores.

Em outro artigo (Boor, 2000), foram estudados os potenciais evocados
somatossensitivos a partir da estimulagdo dos nervos Medianos e Tibiais Posteriores em
15 pacientes com MPS I-S (n = 3), MPS IVA (n = 8) e MPS VI (n = 4) com o objetivo
de detectar os casos de mielopatia cervical; 13 pacientes foram submetidos a
ressonancia magnética de coluna cervical; em 10 destes foram vistos sinais de
compressdao medular ao nivel da jungdo craniocervical; em 5 pacientes apresentavam
area de sinal hiperintenso na sequéncia T2 do exame, indicando a existéncia de
mielomaldcia e 4 pacientes apresentavam sinais de mielopatia cervical;  ndo foi
encontrada uma correlagdo entre os potenciais evocados somatossensitivos e a
compressdo medular. Entretanto, em suas conclusdes os autores julgam que a andlise
dos PESS ¢ 1til na detec¢do da disfungdo da medula cervical em pacientes com MPS.

Nos parece inadequada a escolha do nervo Mediano como via de estimulo para os PESS
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de membros superiores, em virtude da alta prevaléncia das neuropatias focais deste

nervo (sindrome do tinel do carpo) nos pacientes com MPS.

Em outra publicagdo (Solanki, 2013), discute-se o comprometimento medular cervical
presente nas MPS, considerando que esta ¢ a maior causa de morbidade e mortalidade
na MPS IV. No texto, sdo analisados os potenciais evocados somatossensitivos e
motores e, como conclusdo, os autores nao recomendam o uso dos potenciais evocados
somatossensitivos para o estabelecimento do diagnostico, tampouco para o
acompanhamento das lesdes medulares cervicais nos pacientes com sindrome de
Morquio, justificando que as técnicas precisam ser utilizadas em centros experientes
como parte de protocolos de pesquisa, de modo a aumentar o entendimento de seu valor
como ferramentas de uso clinico. Quanto aos potenciais evocados motores, julgam ndo
haver dados suficientes na literatura para determinar o valor destes estudos para o
diagnodstico de compressdo medular na jungdo craniocervical ou em outras topografias

nos pacientes com MPS IVA.

Em um dos principais livros-texto da area de neurofisiologia clinica (Chiappa, 1990), no
capitulo introdutdrio intitulado Principles of Evoked Potentials, encontra-se a afirmacao
que a utilidade clinica dos potenciais evocados baseia-se em quatro propriedades,

listadas abaixo:

e a possibilidade de demonstrar uma disfungdo do sistema sensitivo

quando a histdria e o exame fisico sdo questionaveis;

e a capacidade de revelar a presenca de uma disfungdo subclinica em um

sistema quando ha sinais e sintomas relacionados a outra area;
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e a perspectiva de auxiliar na definicdo da distribuicdo anatomica de um

processo patologico;

e a habilidade para monitorar alteracdes objetivas ao longo do tempo,

durante a evolucao da doenga.

Ja na década de noventa, o livro editado por Chiappa (Chiappa, 1990) era considerado
como sendo o “livro sagrado — /a bible” do assunto por neurofisiologistas do servico de
exploragdes funcionais Paul Castaigne, dirigido por Charcot, mestre da neurologia
francesa, no Hopital de La Salpetriére, em Paris, Franca.

Outras fontes consultadas, igualmente, abordam a problematica das lesdes medulares
cervicais de modo extremamente inadequado e simplificado. Em livro texto de patologia

(Gilbert-Barness E, editor; 2007), no capitulo dedicado a sindrome de Morquio, esta
dito que a lesdo medular cervical ¢ a principal causa dos 6bitos entre esses pacientes;
entretanto, na descri¢do dos sinais e sintomas clinicos, fala-se em paraplegia espastica,
quando, em qualquer manual de semiologia neurologica bésica, encontra-se a
informagao de que uma lesdo em topografia medular cervical alta — nos moldes das
lesdes presentes na sindrome de Morquio — leva a um quadro de tetraplegia, com
eventual insuficiéncia respiratoria concomitante.

Quando buscamos as diretrizes para as avaliagdes minimas dos pacientes com MPS
encontramos as seguintes orientacdes: para MPS I (Muenzer J, 2009), a avaliagdo
neurologica recomendada ¢ o exame clinico inicial e a cada seis meses, acompanhada
por exames de imagem do encéfalo (tomografia computadorizada ou ressonancia
magnética), da coluna vertebral (ressonancia magnética), estudo da neuroconducao dos
nervos Medianos (inicialmente e sempre quando houver justificativa clinica) e testagem

cognitiva, inicialmente e a cada doze meses.
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Para a MPS VI, por sua vez, a recomendacdo para o acompanhamento periddico dos
pacientes inclui o exame neuroldgico na avaliagdo inicial e a cada doze meses, estudos
de neurocondugdo na avaliacdo inicial e sempre quando indicado clinicamente e a
ressonancia magnética do encéfalo e da coluna, inicialmente e sempre que a clinica
apresentada pelo paciente justificar estas solicitagdes (Giugliani, 2007).

Outras referéncias bibliograficas abordam a questdo da mielopatia cervical nas MPS;
entretanto o foco de grande parte dos trabalhos s3o os estudos de imagem,
especialmente ressonancia nuclear magnética (Mut, 2005; Tamaki, 1987).

Uma outra particularidade da literatura existente ¢ o fato de que uma boa parte dos
trabalhos publicados datam de um periodo quando nd3o havia disponibilidade de
tratamento especifico para qualquer das MPS e quando o estudo dos potenciais
evocados motores nao faziam parte do acompanhamento rotineiro de qualquer paciente,

tampouco dos pacientes deste grupo.
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3 - MATERIAIS E METODOS

3.1 - METODOLOGIA:

Foi realizado estudo transversal, de uma série de casos tendo como metodologia a

revisdo de prontudrios.

O estudo foi efetuado no Instituto Nacional de Saide da Mulher, da Crianga e do

Adolescente Fernandes Figueira - FIOCRUZ. Rio de Janeiro, RJ

e C(ritérios de inclusdo: pacientes com o diagnostico de MPS, sem restrigdes
quanto a idade, aos subtipos da doenca ou ao fato de estarem ou ndo sob

tratamento especifico.

e C(ritérios de exclusdo: pacientes com lesdes graves do sistema nervoso central

que impedissem a realizagdo dos testes propostos.

Foi elaborada ficha de captacdo, que foi utilizada para extrair dos prontudrios dos

pacientes incluidos na avaliacdo os dados a serem utilizados.

Os dados dos prontuarios dos pacientes com MPS sdo atualizados sistematicamente
pelos médicos do Centro de Genética Médica do IFF e organizados em planilhas com

todas as informagdes necessarias para a revisdo dos mesmos.

Os dados colhidos foram as informacgdes referentes a idade dos pacientes, o tipo de

MPS, os achados do exame neurologico, os resultados dos estudos de imagem
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(ressonancia magnética) da coluna cervical e os parametros neurofisiologicos
encontrados nos potenciais evocados somatossensitivos € motores que incluiram as

laténcias das ondas (N9, N13 e N20 nos PESS de membros superiores € N21 ¢ P37 nos

PESS dos membros inferiores) os tempos de conducao central (N20-N13 nos PESS dos
membros superiores € P37-N21 nos PESS dos membros inferiores) e o tempo de

condugdo motora central (nos PEM dos membros superiores e inferiores).

Todos os pacientes com MPS acompanhados no servigo estdo incluidos em projeto de
pesquisa cadastrado no CEP sob o niimero CAAE: 0074.0.008.000-11, aprovado em
16/12/2011, com validade até 30/12/2016, denominado“Seguimento clinico das doengas

de deposito lisossdomico: histdria natural, protocolos clinicos e terapéuticos”

3.2 - ESTUDOS NEUROFISIOLOGICOS:

Os exames realizados (potenciais evocados somatossensitivos € motores) sdo exames
que compdem a area da neurofisiologia clinica, sendo portanto, utilizados

rotineiramente na investigacdo de diferentes patologias.

Os estudos neurofisioldgicos foram conduzidos pelo mesmo examinador, autor do
presente trabalho, que atua na é4rea de neurofisiologia clinica, especificamente
potenciais evocados e eletroneuromiografia, desde sua graduagdo, ha vinte e cinco anos,

na cidade do Rio de Janeiro, utilizando os seguintes aparelhos:
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» sistemas de eletroneuromiografia e potenciais evocados da marca
Nihon Kohden (Japao), modelos Neuropack 2, MEB 9400 e MEB

9200, com dois ou quatro canais de registro;

= estimulador magnético da marca Medtronic, modelo MagPro

Compact, com bobina de estimulagdo circular.

3.2.1 - POTENCIAIS EVOCADOS SOMATOSSENSITIVOS:

Para a preparacdo da pele dos pacientes, objetivando a obtengdo de uma impedancia
abaixo de cinco kilo-ohms, foi utilizada a pasta abrasiva SkinPure, da marca Nihon
Kohden; para o registro das ondas foi utilizado o gel condutor Ten-Twenty e eletrodos

de superficies da mesma marca anteriormente mencionada.

Os exames de potenciais evocados somatossensitivos foram realizados com os pacientes

em vigilia ou sob sedagdo, na dependéncia das caracteristicas clinicas dos mesmos.

A estimulagdo elétrica dos nervos Ulnares (eventualmente Medianos) nos membros
superiores € dos nervos Tibiais Posteriores foi através de um estimulador de superficie,

seguindo os seguintes parametros:

. frequéncia de estimulos: 3,7 Hz;

. duracdo do pulso elétrico: 0,1 milissegundo para os nervos dos membros superiores

e 0,2 milissegundos para os nervos dos membros inferiores;

. intensidade dos estimulos: limiar motor de cada nervo acrescido de mais vinte por

cento do valor assim determinado (escala em mili-amperes);
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. namero de promediagdes e séries: foram realizadas entre quinhentas e mil

promediacgdes, em pelo menos duas séries para cada trajeto estudado.

O protocolo de estudos dos potenciais evocados somatossensitivos dos membros

superiores incluiu os seguintes parametros:

. nervo estimulado — Ulnar na regido do punho; esta escolha se justifica pela alta
prevaléncia das neuropatias focais dos nervos Medianos nos punhos (sindrome do canal
do carpo) entre os pacientes com MPS — uma comorbidade que pode dificultar a
interpretagdo dos resultados deste exame; houve algumas excegdes, mencionadas nas

figuras do anexo;

. registro com trés canais: ponto d’ Erb, 5% vértebra cervical e C3’ e C4’ (sistema 10-
20), através de eletrodos de superficie ou registro com dois canais (5 vértebra cervical e

C3'e C4Y;

. ondas registradas: N9 (ponto d’ Erb), N13 (medula cervical) e N20 (cortex

sensitivo)

. andlise das laténcias absolutas de cada onda e determinacdo do tempo de conducao

central (laténcia de N20 - laténcia de N13)

. calculo do numero de desvios-padrdo de cada um dos pardmetros

. valores corrigidos para a altura dos sujeitos da amostra

O protocolo de estudos dos potenciais evocados somatossensitivos dos membros

inferiores incluiu os seguintes parametros:

. nervo estimulado — Tibial Posterior na regido retromaleolar medial, no tornozelo
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. registro com dois canais: 12* vértebra toracica e Cz (sistema 10-20), através de

eletrodos de superficie

. ondas registradas: N21 (medula toracica) e P37 (cortex sensitivo)

. andlise das laténcias absolutas de cada onda e determinacdo do tempo de condugao

central (laténcia de P37 - laténcia de N21)

. calculo do numero de desvios-padrao de cada um dos parametros

. valores corrigidos para a altura dos sujeitos da amostra

3.2.2 - POTENCIAIS EVOCADOS MOTORES:

Os exames de potenciais evocados motores foram realizados com os pacientes em
vigilia.

O protocolo de estudos dos potenciais evocados motores dos membros superiores
incluiu os seguintes parametros:

. estimulacdo magnética radicular e cortical

. registro das respostas em diferentes musculos dos membros superiores (trapézios,
deltoides, triceps braquiais, primeiros interdsseos dorsais e abdutores curtos dos

polegares), através de eletrodos de superficie

. determinagdo do tempo de conducdo motora central (CMCT) para cada um dos
registros ou da laténcia cortico-muscular nos casos em que ndo foi possivel o estimulo

radicular

. calculo do niimero de desvios-padrdo de cada um dos parametros
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. valores corrigidos para a altura dos sujeitos da amostra

O protocolo de estudos dos potenciais evocados motores dos membros inferiores incluiu

0s seguintes parametros:
. estimulag¢dao magnética radicular e cortical

. registro das respostas nos musculos abdutores dos haluces, com eletrodos de

superficie
. determinagdo do tempo de condugdo motora central (CMCT)
. calculo do numero de desvios-padrao de cada um dos parametros
. valores corrigidos para a altura dos sujeitos da amostra

3.2.3 - NORMATIZACOES:

A maioria das laténcias e intervalos medidos nos estudos dos PEs tem uma distribuigao
normal (Gaussiana); os desvios-padrao (DP) sdo usados para determinar os limites de

normalidade, que devem incluir ao menos 98% da populacao testada.

Os servicos de neurofisiologia utilizam como ponto de corte o valor de + 3 DP (99,7%)

para determinacdo dos limites de normalidade.

Os estudos neurofisioldgicos realizados em criangas devem levar em consideragdo a
cronologia dos ciclos mielogenéticos das diferentes vias e sistemas sob avaliag¢do, de
modo a adequar os valores de normatizagao para os estagios de mielinizagdo destas vias

nas diferentes faixas etarias.
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Sao escassos os trabalhos na literatura que estabelecem padrdes de normatizagdo para os

potenciais evocados na infancia (Boor, 1998; Boor, 2008)

Optamos por, na populacao estudada, em virtude de suas caracteristicas etarias, utilizar
os padroes de normatizagdo da populagdo adulta, havendo somente a necessidade de

correcdo dos parametros em virtude das baixas estaturas observadas entre os pacientes.

Tabela 1 — Potenciais evocados somatossensitivos (PESS): valores de referéncia para

membros superiores

Nervo / ondas | Mediano Mediano Ulnar Ulnar
e intervalos (valor (desvio
(valor esperado) (desvio padrao)
esperado) padrao)
N9 9,6 ms 0,7 ms 10,0 ms 0,9 ms
N13 13,2 ms 0,8 ms 13,9 ms 1,1 ms
N20 18.9 ms 1,0 ms 13,9 ms 1,1 ms

N20-N13 5,8 ms 0,5 ms 5,3 ms 0,4 ms




Tabela 2 — Potenciais

membros inferiores

Nervo / ondas e
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evocados somatossensitivos (PESS): valores de referéncia para

Tibial Posterior

Tibial Posterior

intervalos
(valor esperado) (desvio padrao)
N21 19,9 ms 1,8 ms
P37 36,3 ms 2,4 ms
P37-N21 16,4 ms 1,5 ms
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Tabela 3 — Potenciais evocados motores (PEM): valores de referéncia para membros

superiores e inferiores (CMCT - Tempo de condugdo motora central)

Seg.medular/musculo | CMCT - valor esperado CMCT - desvio-padrao
C4 / Trapézio 7,5 ms 1,1 ms
C5 / Deltoide 6,5 ms 0,5 ms
C6 / Biceps Braquial | 6,1 ms 1,3 ms
C7 / Triceps Braquial 5,3 ms 0,7 ms
C8/ 1° Int. Dorsal 6,7 ms 1,2 ms
T1 / APB 6,7 ms 1,2 ms
L4 / Quadriceps 21,0 ms 1,3 ms
L5 / Tibial Ant. 13,1 ms 3,8 ms
S1/Abd. do Halux 17,3 ms 1,8 ms




39

Os pacientes com MPS tem, quase invariavelmente, baixas estaturas - em valores
absolutos e quando comparados a populagdo normal das mesmas faixas etdrias. Esta
questdo foi, na verdade, o ponto de partida para a realizagdo do presente trabalho. Ha
aproximadamente quatro anos, me foi solicitado auxilio por intermédio de um dos
membros do Centro de Genética Médica do Instituto Fernandes Figueira, para a
interpretagdo de um exame de PESS, de um dos pacientes da coorte de doencas
lisossdmicas do IFF. O exame, realizado em um servigo privado no Estado do Rio de
Janeiro, apresentava-se como normal, segundo a conclusdo do médico responsavel por
sua execugdo e emissdo do respectivo laudo. De fato, os valores encontrados estariam
dentro dos padroes de normalidade (abaixo do limite de + 3,0 desvios-padrdo) se o
paciente em questdo tivesse uma altura normal para a populagdo adulta. Entretanto, a
medida da altura do paciente na época de realizacdo do exame estava proxima de 100
cm. Este fato marcante, me fez sinalizar a possibilidade de outras interpretacdes

equivocadas de exames realizados nos pacientes deste grupo.

Em situagdes como a apresentada, a alternativa matematica € proceder a correcdo dos
valores, levando-se em conta a altura de cada paciente; para tanto, utiliza-se a seguinte
formula: o ntimero de desvios-padrdo de cada um dos pardmetros (N) serd igual ao
produto do valor encontrado (V enc) vezes a altura média da populagio (AMP),
dividido pela altura do paciente (AP); deste resultado, se subtrai o valor esperado deste
parametro (V esp); em seguida, divide-se este novo resultado pelo valor do desvio-

padrao do mesmo parametro (DP).

Assim, temos:
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Venc XAMP - Vesp

AP

DP

Esta formula é a mesma utilizada pelo Servico de Exploragdes Funcionais em

Neurologia, na area de potenciais evocados, no Hospital de Salpetriere, Paris, Franca

Em 1862, Jean-Martin Charcot (1825-1893) tornou-se Chefe de Servico do Hospital de
Salpétriére e, no ano de 1882, a criacdo da Chaire de Clinique des Maladies du Systeme
Nerveux coroou o reinado de Charcot na neurologia francesa e mundial. Sua influéncia

direta sobre a disciplina de neurologia ao redor do mundo ¢ um fato notorio.

A aplicagdo desta formula matematica para cada um dos parametros obtidos no exame
em questdo tornava-o um exame francamente anormal, com elementos que permitiam o
diagnostico, aquela altura, de uma lesdo de vias medulares cordonais posteriores em

topografia cervical — mielopatia cervical.

Deste fato nasceu a idéia de um estudo seriado dos pacientes com MPS, utilizando-se

uma metodologia adequada.
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4 - RESULTADOS

Foram analisados resultados de cinquenta e oito exames de potenciais evocados
somatossensitivos e motores, realizados em vinte e oito dos trinta e cinco pacientes
acompanhados pelo Centro de Genética Médica do IFF (oitenta por cento), com
diferentes formas de MPS, em estagios distintos da doenga e, particularmente, em
subtipos da doenca para as quais existe ou ndo terapia de reposi¢do enzimatica

disponivel. Os exames foram realizados entre os anos de 2009 ¢ 2013

Paciente 1 Ex 1 PEM Ex2 PESS EX 3 PESS
Paciente 2 Ex 1 PESS

Paciente 3 Ex 1 PESS

Paciente 4 Ex 1 PESS

Paciente 5 Ex1 PESS/PEM

Figura 16 — Avalia¢des neurofisiologicas dos pacientes com mucopolisacaridose tipo I:
exames — potenciais evocados somatossensitivos (PESS) e potenciais evocados motores

(PEM).



Paciente 1

Paciente 2

Paciente 3

Paciente 4

Paciente 5

Paciente 6

Paciente 7

Paciente 8

Ex 1 PESS/PEM

Ex 1 PESS/PEM

Ex 1 PEM

Ex 1 PEM

Ex 1 PEM

Ex 1 PESS/PEM

Ex 1 PEM

Ex 1 PEM
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Ex 2 PESS

Ex 2 PESS

Ex 2 PESS

Figura 17 — Avalia¢des neurofisiologicas dos pacientes com mucopolisacaridose tipo II:

exames — potenciais evocados somatossensitivos (PESS) e potenciais evocados motores

(PEM).
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Paciente 1 Ex 1 PESS

Figura 18 — Avaliacdes neurofisiologicas dos pacientes com mucopolisacaridose tipo

IIT: exames — potenciais evocados somatossensitivos (PESS).

Paciente 1 Ex 1 PESS
Paciente 2 Ex 1 PESS
Paciente 3 Ex 1 PEM
Paciente 4 Ex 1 PESS
Paciente 5 Ex 1 PESS

Figura 19 — Avaliagdes neurofisioldgicas dos pacientes com mucopolisacaridose tipo
IV: exames — potenciais evocados somatossensitivos (PESS) e potenciais evocados

motores (PEM).
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Pac1 Ex1PESS/PEM

Pac 2 Ex 1 PEM Ex 2 PEM Ex 3 PEM Ex4 PEM  Ex5PESS Ex 6 PESS
Pac3 Ex 1 PEM Ex2 PESS  Ex 3 PESS Ex4 PEM

Pac 4 Ex 1 PEM Ex 2 PESS  Ex 3 PESS

Pac 5 Ex 1 PEM Ex 2 PESS  Ex 3 PESS Ex4 PEM

Pac 6 Ex 1 PEM Ex 2 PEM Ex 3 PEM Ex4PESS Ex5PESS Ex 6 PEM
Pac 7 Ex 1 PEM Ex 2 PESS

Pac 8 Ex 1 PEM

Pac 9 Ex 1 PEM Ex 2 PESS

Figura 20 — Avaliacdes neurofisiologicas dos pacientes com mucopolisacaridose tipo
VI: exames — potenciais evocados somatossensitivos (PESS) e potenciais evocados

motores (PEM)
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Esta ¢ a distribuicao dos pacientes em relagao aos subtipos da doenca:

MPS tipo I: cinco pacientes; oito exames (6 PESS e 2 PEM).

Todos os exames foram anormais, nao havendo uma correlagdo clara entre o grau de
anormalidade e a fase da doenca; entretanto houve uma caracteristica que se manteve
invariavel: o grau de anormalidade observado nos estudos de potenciais evocados
motores sempre foi maior em comparacao ao que foi visto nos estudos de potenciais
evocados somatossensitivos; especificamente, em todos os exames de potenciais
evocados somatossensitivos, foram registradas as ondas medulares e corticais, sendo
apenas os tempos de conducdo central anormais. Em contrapartida, nos exames de
potenciais evocados motores, a alteragao mais frequentemente encontrada foi a auséncia
de respostas motoras apos estimulo cortical, em trajetos onde os estimulos radiculares
evocaram respostas normais.

Este padrdo sugere uma maior sensibilidade dos potenciais evocados motores em
relagdo aos potenciais evocados somatossensitivos e estd de acordo com os dados

obtidos na literatura.

MPS tipo II: oito pacientes; 14 exames (8 PESS e 6 PEM).

Todos os exames foram anormais.

Neste grupo houve algumas particularidades que devem ser ressaltadas, de modo a ndo
prejudicar a interpretacdo dos achados: um dos pacientes foi submetido ao estudo dos
potenciais motores muito precocemente (quinto dia de vida) e, por este motivo, a
auséncia de respostas apds estimulos corticais ndo pode ser considerada, uma vez que ¢é

sabido que nesta faixa etdria a mielinizagdo do sistema nervoso central ainda ¢ precaria,
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o que interfere diretamente nos resultados deste teste; um segundo paciente — adulto —
trazia em sua histéria uma lesdo de plexo braquial neonatal (ndo relacionada a doenga
de base, o que tornou a interpretacdo dos resultados do estudo de potenciais evocados
somatossensitivos algo distinta daquela empregada para os demais pacientes; feitas as
ressalvas pertinentes, 0 mesmo padrdo de predominio de anormalidades relacionadas a
funcdo do trato cortico-espinhal em relagdo aquelas relacionadas as vias cordonais
posteriores foi observado. Da mesma maneira, ndo foi possivel estabelecer uma
correlacdo evidente entre a magnitude das alteracdes neurofisioldgicas e a fase da
doenca de cada paciente. No caso especial de um dos pacientes deste grupo, submetido
precocemente a um transplante alogeneico de medula dssea, foram observadas
alteragdes marcantes da condugdo sensitiva central apds estudo dos PESS, a despeito da
auséncia de sinais, sintomas ou outras evidéncias que demonstrassem a existéncia desta

lesdo. Até a presente data ndo foi possivel esclarecer esta questao.

MPS tipo III: um paciente; um exame (PESS).

Este foi um exame realizado apenas para ratificar uma impressao preliminar de que a
atrofia cortical existente impediria o registro de quaisquer respostas originadas no
cortex sensitivo e, portanto, impossibilitaria o estabelecimento de um diagnostico

topografico preciso relativo a medula cervical.

MPS tipo IV: cinco pacientes; cinco exames (4 PESS e 1 PEM).
Este ¢ um grupo de particular interesse, uma vez que se supde que a fisiopatologia das
lesdes medulares observadas nos pacientes com sindrome de Morquio difere daquela

observada nos demais tipos de MPS (frouxidado ligamentar / instabilidade cervical). Em
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nossa série, obtivemos os seguintes resultados dignos de nota: todos os exames foram
anormais, em conjunto; entretanto, um dos pacientes apresentou anormalidades restritas
ao estudo dos potenciais evocados somatossensitivos de membros superiores, estando a
avaliagdo dos membros inferiores normal; este fato aponta para uma seletividade do
comprometimento de fibras cordonais posteriores que compdem o fasciculo cuneiforme,
com relativa preservagdo daquelas que compdem o fasciculo gracil. Um segundo
paciente apresentou um padrao de anormalidades no estudo dos potenciais evocados
somatossensitivos que permitiu o diagnostico de uma lesdo secundaria, em topografia
medular toracica, somada aquela descrita para todos os pacientes, em nivel cervical. A
semelhanca do que foi observado para os outros grupos, ndo houve uma correlagio

direta entre o grau de anormalidades neurofisiologicas encontradas e a fase da doenca.

MPS tipo VI: nove pacientes; 30 exames (13 PESS, 18 PEM).

Este foi um grupo que se mostrou igualmente de grande interesse, ndo somente pelo
nimero de componentes — 0 maior da casuistica — mas também por incluir um paciente
em cuja evolugdo houve alguns fatos particulares, em especial, a terapia de reposi¢ao
enzimatica por via intratecal, em protocolo experimental (Mufioz-Rojas MV, 2010). De
modo geral, o perfil das anormalidades nao foi diferente do observado para os demais

tipos de MPS.
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5-DISCUSSAO

Houve uma surpreendente tendéncia a serem encontradas anormalidades marcantes nos
testes (PESS e PEM), a despeito das outras varidveis, em principio pertinentes — como

forma de doenga, faixa etaria, tratamento especifico ou ndo, cirurgia de coluna ou nio.

A situagdo “exame neuroldgico normal, ressonancia de coluna inocente e perfil
neurofisioldgico grave” tem sido muito mais freqiiente do que em qualquer outra
situacdo clinica semelhante (mielopatia cervical espondildtica por exemplo). Este fato
torna dificil definir, sob o ponto de vista da neurologia, em que fase da doenga cada

paciente se encontra.

Cabe o julgamento, a partir deste fato, sobre o peso destes resultados neurofisiologicos
no estagiamento do comprometimento das vias medulares, bem como o seu uso na
tomada de decisdes terapéuticas importantes (cirurgia para laminectomia e/ou fixacao

de coluna cervical com indicagdo precoce).

Como exemplo, selecionamos um dos pacientes com MPS VI, com as seguintes

avaliagdes neurologicas:

e Em 13/05/2009 — 6 anos e 6 meses — “MMSS: Paresia bilateral 3+/5+, flexdo de m3os
com diminuicdo da forca. MMII: flexdo e extensdo preservadas. TOnus muscular
normal. Reflexos diminuidos globalmente, cutaneo plantar em flexdo. Sensibilidades

preservadas. Estado mental normal.”
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e Em 12/05/2011 — 8 anos e 6 meses — “ Acordado, atento ao meio, falante, sorridente,
cursando o terceiro ano do ensino fundamental. Motor: forga 5+/5, tonus hiperténico
mais em MMIIl. Muita limitagdo articular, principalmente em cinturas escapular e
pélvica; cutaneo plantar em extensdo bilateral (Babinski), cutaneo abdominal
preservado. Reflexos profundos 3+/4 em MMSS e 2+/4 em MMII. Sinal de Hoffman
negativo (piramidalismo neg. em MMSS). Sensibilidade: queixa de parestesia em face
medial de pé direito. Queixa subjetiva. Objetivamente a sensibilidade tatil e dolorosa
esta preservada globalmente. Marcha base alargada com dificuldade de deambulagao
devido a rigidez articular de cintura pélvica. Estatica preservada. Manobra dedo nariz
preservada. Mdos em garra por rigidez articular. Nervos cranianos: opacificacdo de
cornea. Mimica facial preservada. Motilidade ocular extrinsica preservada. Imp: MPS
tipo VI, apresentando sindrome piramidal. Reflexos mais evidentes em MMSS porém

apresenta babinski bilateral. Aguardando cirurgia laminectomia”

A avaliacdo radiolodgica incluia um exame de ressondncia magnética mostrando
compressao medular cervical, porém sem alteragdes de sinal medular, realizado em 24
de maio de 2009, portanto em data coincidente com o primeiro exame neuroldgico e
com uma avaliagdao neurofisioldgica inicial (04 de maio de 2010 — PEM e 29 de junho
de 2010 - PESS) ja& demonstrando alteracdes significativas. Este pacientes estava em
terapia de reposicao enzimatica regular, € ndo pode ser encaminhado ao tratamento
cirrgico imediatamente apds esta etapa do acompanhamento clinico por diversos
motivos. Evoluiu desfavoravelmente, conforme demonstrou um novo exame

neurologico, realizado em maio de 2011, com o surgimento de sinais e sintomas



50

sensitivos e motores nos membros superiores e inferiores e distirbios esfincterianos,
sugestivos de lesdo medular cervical; foi reavaliado pela neurofisiologia clinica em 18
de setembro de 2012 (PESS) e 13 de novembro de 2012 (PEM). Ambas avalia¢des
mostraram resultados piores do que aqueles anteriormente observados e o paciente,
submetido a cirurgia para descompressao e fixagdo da coluna cervical em 20 de margo

de 2012, manteve os déficits mencionados no periodo pos-operatorio tardio.

Em outros contextos clinicos onde hd o risco de lesdo medular em topografia
semelhante (os casos das mielopatias cervicais espondiloticas podem servir de
exemplo), a deteccdo de uma anormalidade marcante nos estudos neurofisioldgicos
costuma pesar favoravelmente em dire¢do a opcdo de tratamento cirurgico,
especialmente quando os exames de imagem mostram alteragdes estruturais que
inevitavelmente deverdo ocasionar repercussdes sobre as estruturas neurais, de
cronologia imprevisivel — ainda que o paciente em questdo apresente-se assintomatico
ou oligossintomatico neste momento da evolucdo clinica. O objetivo ¢ prevenir o

aparecimento de lesdes neurais potencialmente graves e, eventualmente, irreversiveis.

No universo dos pacientes com MPS, entretanto, por diferentes (e justificaveis) motivos,

as condutas adotadas nao tem sido semelhantes ao descrito.

Nao se deve deixar de enfatizar que estas mielopatias, de topografia ao nivel da juncdo
cranio-cervical, sdo uma complicagdo frequente das MPS, apresentam um carater
multifatorial, e tém como causas associadas: acimulo de GAGs na duramater,

deformidades espinhais e estenose

As lesdes medulares de topografia ao nivel da jungdo cranio-cervical estdo entre as de

maior gravidade, uma vez que podem ocasionar sinais e sintomas que comprometem de
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modo irreversivel a vida dos pacientes em questdo (tetraplegia, insuficiéncia

respiratoria, incapacidade permanente, 6bito). Por esta razao, consideramos que o

diagnostico precoce destas lesdes medulares torna-se indispensavel para que as medidas
terapéuticas sejam tomadas antes da instalacao de uma lesdo medular que €, no mais das

vezes, irreversivel.

O papel dos estudos neurofisioldgicos nas MPS passa a ter destaque em virtude de

alguns fatos:

e importancia do diagndstico funcional precoce;

e perspectiva de antecipagdo do diagnostico das lesdes medulares;

e aumento da sensibilidade do mesmo;

e refinamento do acompanhamento clinico e pela otimizacdo das decisdes

terapéuticas.

Por todas estas razdes consideramos que estes estudos deveriam ser incluidos nas
diretrizes para diagnodstico e acompanhamento das MPS. Um artigo recente, elaborado
apos alguns relatos de complicagdes compressivas em pacientes com MPS VI ja inclui

tal recomendacdo (Solanki G. A., 2012).

Todas estas consideragdes se baseam no fato de que os potenciais evocados
somatossensitivos (PESS) e motores (PEM) sdo testes diagnosticos estabelecidos, com
resultados reprodutiveis nas avaliagdes neurofisioldgicas de rotina, permitindo medigdes

objetivas da fungdo de sistemas e vias neurais, € sdo Uteis para os seguintes objetivos:
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e demonstrar disfungdes de um sistema quando a histéria ou o exame

neuroldgico sdo duvidosos;

e revelar disfungdes subclinicas;

e definir anatomicamente a distribui¢do de um processo de doenga;

e acompanhar as mudancas ao longo do tempo.

Um outro questionamento referente aos estudos neurofisiolégicos diz respeito aos
momentos ideais para a realizagdo dos exames. A resposta para esta pergunta repousa na
analise dos objetivos das avaliagdes, entre os quais destacam-se como mais importantes
o diagnostico precoce das lesdes, a otimizacao das decisdes terapéuticas € o seguimento

dos pacientes.

Analisando este conjunto de informagdes do ponto de vista da neurofisiologia clinica,
parece grave uma recomenda¢do como a mencionada em artigo sobre o envolvimento
medular cervical na sindrome de Morquio (Solanki G. A., 2013), pois, de uma forma
contundente, contradiz as principais diretrizes para o emprego dos estudos de potenciais

evocados no contexto da neurofisiologia clinica.

Este ¢ um contexto no qual os neurofisiologistas clinicos ndo ficam a vontade, pois a
nao-recomendacdo de testes funcionais tdo especificos como os potenciais evocados
somatossensitivos € motores como exames de rotina na propedéutica de pacientes que
muito frequentemente evoluem para um quadro de grave repercussdes funcionais e
vitais como a lesdo medular cervical alta ¢, no minimo, passivel de algumas

observacoes:
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o exame neurologico clinico em criangas, executado muitas vezes por
profissionais de diferentes formagdes (pediatras, geneticistas) ndo serd suficiente para
detectar as alteragdes iniciais decorrentes de uma mielopatia cervical;

. 0 conceito de que os exames de imagem substituem de maneira plena os testes
funcionais ndo ¢ adequado; um exemplo especifico diz respeito ao diagnostico das
doengas desmielinizantes, cujo padrao-ouro inclui os testes neurofisioldgicos ;

os estudos neurofisiologicos, de execucao tdo complexa e com uma
caracteristica ‘examinador-dependentes’ mantém-se como sendo de dificil acesso e
baixa confiabilidade, mesmo em uma cidade como o Rio de Janeiro;

. 0s servigos de neurofisiologia que grassam ao redor do mundo ndo podem
declinar da tarefa de estabelecer diagnosticos ‘“anatomo-funcionais” em favor dos
métodos de imagem;

. héd uma distor¢ao conceitual, alimentada por uma miriade de fatores — técnicos,
econdmicos, logisticos — que levou os potenciais evocados a uma situacao de pouco uso

perante métodos tdo mais “precisos” e de execugdo cartesiana.
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6 — CONCLUSAO

Em virtude do que foi descrito, acreditamos que a utilizacdo dos potenciais evocados
somatossensitivos € motores como exames de rotina na avaliacdo seriada dos pacientes
com MPS deverd contribuir para a identificagdo precoce das lesdes de vias medulares

sensitivas e motoras, otimizando as decisdes terapéuticas.

O fato de tratar-se de uma patologia rara nos obrigard a ter cautela nas conclusdes ¢

eventuais generalizagoes.

Algumas questdes particulares deverdo merecer estudos maiores e com desenhos

apropriados objetivando conclusdes mais consistentes.

Algumas observagdes tém levantado a indagacdo sobre a TRE configurar-se como mais
um possivel fator entre os diversos que participam na génese das lesdes medulares.
(Mufioz-Rojas M V, 2010). Recentemente, o laboratdrio responsavel pela enzima
Naglazyme (galsulfase), utilizada no tratamento de reposi¢do enzimatica dos pacientes
com MPS VI modificou a bula para profissionais de satde, incluindo no item
“adverténcias e precaugdes” comentarios sobre a necessidade de monitoramento destes
pacientes em relagdo aos sinais e sintomas de compressao medular cervical, ratificando

a relevancia desta questdo dentro do panorama atual das MPS.
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Decisdes terapéuticas especificas (indicagdo das cirurgias para descompressao e fixacao
da coluna cervical, por exemplo) deverdo basear-se em um maior numero de dados

clinicos, radiologicos e funcionais e sua realizagao acontecer dentro de um contexto

ideal (monitoracdo neurofisioldgica intra-operatoria, unidades de terapia intensiva

pediatrica adequadas).

Ha, entretanto, questdes apenas parcialmente respondidas:

e os estudos neurofisioldégicos sdo capazes de antecipar o diagndstico de
mielopatia cervical nos pacientes com MPS e permitir que medidas terapéuticas

sejam tomadas evitando aumento da morbidade e mortalidade?

e as informagdes obtidas com os estudos neurofisiolégicos melhoram as

indicagdes cirurgicas nos diferentes tipos de MPS?

e analisando as etiologias das compressdes medulares cervicais nos pacientes com
MPS e separando-as em dois grupos principais (compressdao e disfungdo por
outra causa), a interpretacdo das anormalidades neurofisioldgicas presentes deve

ser diferente entre os dois grupos?

e estdo indicados os exames seriados antes e ap0Os o tratamento?

e ¢ possivel documentar do ponto de vista neurofisiolégico as melhoras clinicas

apresentadas pelos pacientes?

Esperamos que estas (e outras) questdes possam ser respondidas com a realizagdo de

novos estudos, com desenhos especificamente plenejados para tal objetivo.
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. : ) 2 1lmV 2ms
: 1mv 2ms
. 4  Imv 2ms
""""" i s v 2ns
Raiz C4-Trapéziod 6 1w  2ns
. . . 7 Imv 2ms
Bi o188 Imv Zms
........................................ No. Stim.1 Site
1 Omd Raiz C4-Tr
2 OmA
...................................... A3 oma
4 OmA
5 OmA Cértex-Tra
........................... 6 Omd
7 OmA
8 g8  Omd
: Date 9/4/2013 Time 15:06:47
----------------------- Lo-cut 10Hz Hi-cut SkHz
: AC Filter OFF
. Trigger Stim Rate 1Hz
............. Mode Recurrent
. Delay
Interval
Train Nurber

asure- -NCS Measure-
lat. Dur, Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV Temp. CCV  Nommative
— )] (rmm) (m/s) (C) (m/s) Data
1 2,28 *1 2,28ms
2
3
4
5 1-5
6
7
8
-Cursor-
Latencyl Latency? Interval
Distance NCV
~Condition-
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
No. (=)-(+) (/div) Time Count  Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 2mV Odiv.  Ims
Bl DIN--DIN+ 2niV Odiv. 0, lms
Cl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, Ims
D1 DIN-—DIN+ 2mV Odiv. 0, Ims
El DIN--DIN+ 2mV Odiv, 0,1ms
F1 DIN--DIN+ 2mV Odiv, 0, Ims
Gl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms
Hl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms

CMmcA- lﬂdléammm
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MEP-M [Mag Stim

Patient Information

1D No.: 01014 Name:

Date Of Birth: 18/3/2000 BAge: 13y Heighec:
Genética

In/Qut Patient: Out Refer Dept.:
History: MPS IV a

Examination Information

Side: Left Nerve: Accessory
Date: 9/4/2013  No.

Cormment: 2

Examined by:

] 10/4/2013 09:07:12

Sex: Female
Wei

ght:
Physician: Dra. A. Carclina

No. V-gain Analysis
(/div)
1 Imy 2ms
2 1mv 2ms
3 Imv 2ms
: 4 1mv 2ms
"""" B 5  lmv 2ms
Raiz C4-Trapézio 6 1w  2ms
. . 7 Imv Zms
g‘ 8 IV 2ms
""""""""""""" . Stim.1 Site
Oma, Raiz C4-Tr
Qs
............................... Omes,
Qmdy
O, Cortex-Tra
OmA
O,
B e
Date 9/4/2013 Time 15:09:36
Lo-cut 10Hz Hi-cut SkHz
AC Filter CFF
= Trigger Stim Rate 1Hz
Delay
Interval
Train Mumber
-Measure- -NCS MeaTuIE—
No.|Llat. Dur. Awp. Area Segment |Dist. Interval NCV  Temp. OOV Normative
(ms) _(ms) {roem) m/s) (C} (m/s) Data
1 ]2, *1
2
3
4
2 0, 000uv 1-5
2
8
—Cursor—
Latencvl Iatency2 Interval
Distance oV
—Condition-
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
Mo, (-)-{+) (/div) Time Count Count Duratien Duration
Al DIN--DINt ZmV Ocliv,
Bl DIN--DIN+ 2mV Odiv.
Cl DIN--DIM+ 2mV Odiv.
Dl DIN--DIN+ 2mV Cdiv.
El DIN--DIN+ 2mV Odiv.
F1 DIN——DIN+ 2mV Odiv.
Gl DIN--DIN+ 2mV Cdiv,
H1 DIN--DIN+ ZmV Odiv.

CMcA- 1matlrammadd



MEP-M

[Mag Stim

Patient Information

1D No.: 01014
Date Of Birth:

Name: ~
18/3/2000 Age: 13y _Height:

In/Out Patient: Out Refer Dept.: Genética

History: MPS IV

a

Examination Information

Side: Ric

ght
Date: 9/4/2013 No.
Comment :

Nerve: Axillary

] 10/4/2013 09:07:02

Sex: Female

Weight:
Physician: Dra. A. Carolina

Examined by:

No. V-gain Analysis
(/div)

1 2V
2 v 2ns
3 v 2ms
4 v 2ms
5 2V 2ms
6 Z2mV 2ns
20V 2ns
2mv 2ms
No, Stim.1 Site
1 oma Raiz C5-De
2 (Omh
3 Omh
4  Omk
5  Oma Cértex-Del
6 O(ma
7 OmA
8 OmA
Date 9/4/2013 Time 15:10:56
Lo-cut 10Hz Hi-cut S5kHz
AC Filter CEF
Trigger Stim Rate 1Hz
Mode Recurrent
Delay
Interval
Train Number
~Measure— -NCS Measure-
No.|Lat. Dur., Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV Temp., OCV  Nommative
| (ms) (ms) (rmm) () (m/s) Data
T [3,76 T 3, 76ms
2
3
4
5 1-5
6
7
g
=Cursor-
Latencyl Latency2 Interval
Distance NCV
~Condition-
Electrode Sensitivity Delay Average Reiject Electric 1 Electric 2
No. (-}-(+)  (/div) Time Count Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0,lms
Bl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, Ins:
Cl DIN--DIN+ 2mV Odliv. 0, Ims
Dl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms
El DIN—DIN+ 2mV Odiv. 0, Ims
F1 DIN--DIM+ 2mV Odiv. 0, Ins
Gl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms
Hl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms

C'H'C’(' f"ldl'.JId 'ml’n‘-dro
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MEP-M [Mag Stim ] 10/4/2013 09:07:15

Patient Information

ID No.: 01014 Name: Sex: Female
Date Of Birth: 18/3/2000 Bge: 13y Height: Weignt:
In/Out Patient: Qut Refer Dept.: Genética Physician: Dra. A. Carclina

History: MPS IV a

Examination Information

Side: left Nerve: Axillary
Date: 9/4/2013 No. Examined by:
Comment :

No. V-gain Analysis
(/div)
1 2w 2ms
2 2w Zms
3 2w 2ms
4 2V 2ms
5 2mv 2ms
6 ZmV 2ms
T 2w 2ms
8 2V 2ms
No. Stim.1 Site
1  OmA Raiz C5-De
2 OmA
3 OmA
4 OmA
5  OmA Cortex-Del
6 (oA
7 Omk
§  OmA
Date 9/4/2013 Time 15:12:54
Lo-cut 10Hz Hi-cut SkHz
AC Filter O
Trigger Stim Rate 1Hz
Mode Recurrent
Delay
Interval
Train Number
—Measure- -NCS Measure—
No.|Lat. Dur. Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV  Temp. CCV  Normative
_l(ms) (ms) (mm) s) (C) (m/s) Data
1 (3,72 *1 3, T2ms
2
3
4
5 1-5
6
7
a
=Cursor-
Latencyl Latency2 Interval
Distance e’
—Condition-
Electrode Sensitivity Delay Rverage Reject Electric 1 Electric 2
No. (-)-(+) (/div) Time Count  Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms
Bl DIN--DIN+ 2mv Odiv. 0, lms
Cl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, Ims
D1 DIN--DIN+ ZmV Odiv. 0, 1ms
El DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms
F1 DIN--DIN+ ZmV Odiv. 0, 1ms
Gl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms
H1 DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms

CMC’(‘ mdl JJ’?"‘I[O‘Y\&b
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MEP-M [Mag Stim ] 10/4/2013 09:07:06
Patient Information

ID No.: 01014 Name : . Sex: Female
Date Of Birth: 18/3/2000 Age: 13y Heignu; Weight:
In/Out Patient: Out Refer Dept.: Genética Physician: Dra. A. Carolina

History: MPS IV a

Examination Information

Side: Right Nerve: Radial
Date: 9/4/2013 No. Examined by:
Camment :

No. V-gain Analysis
i)

(/di-
2mv Sms
2 2w Sms
R Sms
4 v Sms
5 Zmv Sms
6 2ZmV Sms
7 2w Sms
8 2mv Sms
No. Stim.1 Site
1 OmA Raiz C7-Tr
2 (mA
3 (mA
4 OmA
5 OmA Cortex-Tri
6 OmA
7 OmA
8  OmA
s F : : . : : . Date 9/4/2013 Time 15:15:07
...................................... R 2|'|'| Lo-cut 10Hz Hi=-cut 5kHz
. : 4 ¥ H - : . : AC Filter OFF
Trigger Stim Rate 1Hz
............................................... M:?e Recurrent
: Delay
- . . . - 5m Interval
L . H i H Train Nurmber
-Measure— -NCS Measure-
No.|Lat. Dur. Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV Temp. CCV  Normative
— l(ms) (ms) (mm) (m/s) (C} (m/s) Data
1 13,35 *] 3,35ms
2
3
4
5 1-5
6
7
8
—Cursor-
Latencyl Latency?2 Interval
Distance NCV
—Condition-
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
No. (=)=(+) (/div) Time Count Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 2mvV Odiw. 0, lms
Bl DIN-—DIN+ ZmV Odiv. 0, Ims
Cl DIN—-DIN+ 2mV Odiv. 0, Ims
Dl DIN—DIN+ 2V Odiv. 0, Ims
El DIN--DIN+ 2mV Odiv. Q, lms
F1 DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, lms
Gl DIN--DIN+ 2mV Odiv. Q, Ins
Hl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, 1ms

C-"‘.C’(' l‘“(f{f’]nﬂmc_dﬂ



MEP-M

Patient Information

ID No.: 01014

Name
Date Of Birth: 18/3/2000 »Age: 13y
In/Out Patient: Out Refer Dept.: Genética

History: MPS IV a

Examination Information

Side: Left

Nerve: Radial
Date: 9/4/2013 Wo.
Comment @

[Mag Stim

neight: Weight

Examined by:

1 10/4/2013 09:07:18

Sex: Female

Physician: Dra. A. Carolina

............................................. 1. v‘ No. &t&m.l Site
. 1 Raiz C7-Tr
. 2 OmA
8 R S 3 om
4 OmA
. " 5 (OmA Cortex-Tri
............................................... 5 Oﬂﬂ
Cortex-Triceps 7 ma
: : 8 Oma
a1
i Date 9/4/2013 Time 15:17:01
........................................... 1y Lot 10Hz Hi-cut S5kHz
: AC Filter OFF
£ Trigger Stim Rate 1Hz
..................................... e Mode Recurrent
Delay
Sm Interval
Train Number
—Measure- -NCS Measure-
No.[Lat. Dur. Amp Area Segment |Dist. Interval NCV  Temp. CCV  Normative
— ] (ms ms) ) (m/s} (C) (m/s) Data
é 3,45 *1 3, 45ms
3
4
5 1-5
6
7
8
—Cursor-
Latencyl Latency?2 Interval
Distance NCV
~Condition—

Electrode Sensitivity Delay

No. (-)-(4)
Al DIN--DIN+ 2mV
Bl DIN--DIN+ 2mv
Cl DIN—DIN+ 2mV
D1 DIN--DIN+ 2mV
El DIN--DIN+ 1mV
F1 DIN--DIN+ 1mV
Gl DIN--DIN+ 1mV
Hl DIN--DIN+ 1mV

(/div)

Time

Average Reject Electric 1 Electric 2

Count
0, 1ms
0, Ims
0, 1ms
0, Ims
0, Ims
0, lIms
0, lms
0, Ims

Indl/-?lmmr.db

Count Duration Duration
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MEP-M

Patient Information
ID No.: 01014

[Mag Stim

Name
Date Of Birth: 18/3/2000 Age: 13y Height:

In/Out Patient: Qut
History: MPS IV a

Refer Dept.: Genética

Examination Information
Side: Right Nerve: Ulnar

Date: 9/4/2013 No.
Commen

t:

Examined by:

78

1 10/4/2013 09:07:08

Sex: Female

Weight:
Physician: Dra. A. Carolina

No. V-gain Analysis
(/i

/div)
1 1mv Sms
2 Imv 5ms
3 Imv 5ms
4 Imv Sms
5 IV Sms
6 1ImV 5ms
7 IV Sms
-1 8 1mv Sms
No. Stim.1 Site
1 OmA Raiz C8-FD
2 OmA
3 OmA
4 OmA
5 OmA Cortex-FDI
6 Omh
7 OmA
&1 B OmA
Date 9/4/2013 Time 15:18:28
Lo—cut 10Hz Hi-cut SkHz
AC Filter OFF
Trigger Stim Rate 1Hz
Mode Recurrent
Delay
Interva
Train Number
-Measure— -NCS Measure-
No.|Lat. Dur. Amp. Area Segment [Dist. Interval NCV  Temp. OCV  Normative
(ms) _ (ms) {mm) (m/s) (C) (m/s) Data
1 |8,70 *1 .
2
3
4
5 15,00 1-5 6, 30ms
6
7
8
—Cursor-
Latencyl Latency2 Interval
Distance NCV
-Condition—
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
No. (=)-(+) (/div) Time Count  Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0, Ims
Bl DIN--DIN+ 1mV QOdiv. 0, Ims
Cl DIN--DIM+ ImV Qdiv. 0, lIms
D1 DIN—DIN+ 1mV QOdiv. 0, lms
El DIN--DIN+ 1mV Odiv. 0, Ims
F1 DIN--DIN+ ImV Odiv. 0, lms
Gl DIN--DIN+ 1mV Odiv. 0, Ims
H1 DIN--DIN+ 1mV Odiv. 0, Ims

CMC/: +B_D Loy, ~—!6~4‘O



MEP-M [Mag Stim
Patient Information

ID No.: 01014 Name:

Date Of Birth: 18/3/2000 Age: 13y Height:
In/Cut Patient: Out Refer Dept.: Genética

History: MPS IV a

Examination Information

Side: Left Nerve: Ulnar
Date: 9/4/2013 No. Examined
Camment :

Weight

Physician:

by:

79

] 10/4/2013 09:07:20

Sex: Female

‘Dra. A. Carolina

No. V-gain Analysis
(/div)
1 Imv Sms
2 1mv Sms
3 1mv Sms
4 1mv 5ms
5  Imv 5ms
6 1V Sms
7 Imv 5ms
8 1mv Sms
No. Stim.1l Site
1  OmA Raiz C8-FD
2 OmA
3 OmA
4 OmA
5 OmA Cortex-FDI
6  OmA
7 OmA
8§ OmA
Date 9/4/2013 Time 15:20:38
........................................... 4mV] Lo—cut 10Hz Hi-cut 5kHz
AC Filter OFF
: Trigger Stim Rate 1Hz
: Delay
- 5ms‘ Interval
i N Train Number
-Measure- -NCS Measure-
No.|Lat. Dur. ZAmp. Area Segment |Dist. Interval NCV  Temp. OCV  Normative
__ | (ms) (ms) (rm) (nVs)_(C) (m/s) Data
% 9,40 *1 9, 40ms
3
4
g 15,65 1-5 6, 25ms
7
8
-Cursor-
Latencyl Latency?2 Interval
Distance NCV
~Condition—
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
No. (-)-(+) (/div) Time Count  Count Duration Duration
Al DIN--DINt+ 1lmV Odiv. 0, lms
Bl DIN--DIN+ ImV Odiv. 0, Ims
Cl DIN--DIN+ ImV Odiv. 0, lms
D1 DIN-—-DIN+ 1mV QOdiv. 0, lms
El DIN--DIN+ 1lmvV Odiv. 0, Ims
F1 DIN--DIN+ 1mV Odiv. 0, lms
Gl DIN--DIN+ 1lmV Odiv. 0, Ims
H1 DIN--DINt+ 1lmV Odiv, 0, Ims

C“C(: + 3,0 dtruios -ﬂmdnr)



MEP-M

[Mag Stim

Patient Information
ID No.: 01014

Name:
Date Of Birth: 18/3/2000 Age: 13y
In/Out Patient: Out Refer Dept.:

Height:

tica Physician:

History: MPS IV a

Examination Information

Side: Right
Date: 9/4/2013

Nerve: Tibial

No. Examined by:

Comment :

80

] 10/4/2013 09:07:49

Sex: Female

Weight:

Dra. A. Carclina

No. V-gain Analysis

(/div)
1 200w 10ms
2 200w 10ms
3 200w 10ms
4  200uV 10ms
5  500uv 10ms
6  500uv 10ms
500uv  10ms
8 500uV 10ms
................................................ No. Stim.1 Site
200uV 1 o Raiz s1-an
. 2 OmA
................................................. 3 QHA
4 OmA
& OmA Cortex-BH
........................................ 6 Oﬂﬂ
Gortex-AH D7
8
B1 e -J%, ....................... Ot
: : Date 9/4/2013 Time 14;5](}5;:02
............................................ Lo-cut 10Hz Hi-cut Z
‘oouv AC Filter CFF
Trigger Stim Rate 1Rz
................................................ Mode Recurrent
: Delay
-10m1 Interval
i . Train Number
-Measure- -NCS Measure-
No.|lat. Dur. Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV  Temp. OOV Normative
| lms ms) () (m/s) (C) (m/s) Data
1 13,0 *1 ,
2
3
4
5 |21,9 1-5 8, 9ms
6
7
8
—Cursor-
Latencyl Latency?2 Interval
Distance NCV
—Condition~
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
No. [-)-(+) (/d.v.v) Time Count Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 1m Odiv. 0, Ims
Bl DIN--DIN+ 50()LJV Odiv. 0, Ims
Cl DIN--DIN+ 500uv Odiv. 0, Ims
D1 DIN--DIN+ 500uV Odiv, 0, 1ms
El DIN--DIN+ 500uV 0div. 0, Ims
F1 DIN--DIN+ 500uv Odiv, 0, 1ms
Gl DIN--DIN+ 500uv Odiv, 0, Ims
Hl DIN--DIN+ 500uV Odiv. 0, lms

CMeT: - (S Atyuiay pe
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MEP-M [Mag Stim ] 10/4/2013 09:07:51

Patient Information

ID No.: 01014 Name: Sex: Female
Date Of Birth: 18/3/2000 Age: 13v N b Weight:
In/Cut Patient: Out Refer Dept.: Genéti.a Physician: Dra. A. Carolina

History: MPS IV a

Examination Information

Side: Left Nerve: Tibial
Date: 9/4/2013 YNo. Examined by:
Comment :

No. V-gain Analysis
(/div)
.................. 1 200uv lon'ls
............................... 3 50007 1l0ms
. 200wV 10ms
. 4 2000V 10ms
........................................... Sl Sopav loms
Raiz S1-AHE 6 200wV 10ms
. . X X X . . . 7 200uv  10ms
N WY A . 8 2000V 10ms
................................................. No. Stim.1 Site
: 5 E : g 4 3 . 200uV 1 OmA Raiz S1-BH
2 OmA
i 3 OmA
4 OmA
5 OmA Cortex-AH
6 OmA
7 OmA
B1 8 OmA
Date 9/4/2013 Time 14:58:28
Lo-cut 10Hz Hi-cut 5kHz
AC Filter OFF
Trigger Stim Rate 1Hz
Mode Recurrent
Delay
Interval
Train Nurber
-Measure— -NCS Measure-
No.|Lat. Dur. Amp. Area Segment |Dist, Interval NCV Temp. OCV  Normative
— | (ms) (ms) (em} (m/s) (C)  (m/s) Data
1 [12,5 *1 12, 5ms
2
3
4
5 ]23,0 1-5 10, 5ms
6
7
8
—Cursor-
Latencyl Latency?2 Interval
Distance NCV
-Condition-
Electrode Sensitivity Delay Average Reiject Electric 1 Electric 2
No. (=)-=(+) (/div) Time Count. Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 1mV Odiv. 0, lms
Bl DIN--DIN+ 1mV Odiv. 0,Ims
Cl DIN--DIMN+ ImV Odiv. 0, lms
D1 DIN--DINt lmV Odiv. 0, 1ms
El DIN--DIN+ 500uV Odiv. 0, 1ms
F1 DIN-—DIN+ 500uV Odiv. 0, 1ms
Gl DIN--DIN+ 500uv Odiv. 0, lms
H1 DIN--DIN+ 500uv Odiv. 0,1ms

CMC’(: O ddsru o -fqd,\t)



APENDICE D — MPS VI: Potenciais evocados motores. 1° exame

NCS-M [MMSS 17/02/2011 9:33:33 AM
Patient Inif tion
1D No.: 004 Sex: Male
Date Of Birth: 10/12/2002 Age e Height: Weight:
In/Out Patient: Qut Refer Dept.: Genética Physician: Dra. T. v..galhdes
History: MPS VI; TRE desde 12/2007
Examination Information
Side: Right Nerve: Ulnar
Date: 04/05/2010 No. Examined by:
Corment: :
No. V-gain Bnalysis
(/diw)
1 Sms
............. % i
i 3 Sms
4 4 Sms
TN e 0 8 B R R S Raiz C8-FDID| 5 5ms
: 6 Sms
B v 7 ims
B 5ms
1mv No. Stim.1 Site
. . 1 OmA Raiz C8-FD
2 OmA
H et T 3 O0mA
4  OmA
5 OmA Cortex-FDI
6 Oma
7 OmA
8 Oma
""" Cortex-FDI D
81 5 L] Date 04/05/2010 Time 11:54:23 AM
...... r Lo—cut 10Hz Hi-cut SkHz
AC Filter OFF
Trigger Stim Rate 1Hz
........ Mode R ent:
Delay
Interval
H . Train Numoer
-Measure- -NCS Measure- i
No.|Lat. Dur. Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV Temp. CCV  Normative
| (ms) (ms) (mm) m/s) (C) (m/s) Data
1 [8.50 *] 8.50ms
2 1-5 6.60ms
3 2
4 3
5 |15.10
6
2
8
=Cursor-
Latencyl Latency2 Interval
Distance NCV
-Condition-
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
No. (=)-(+) {/div) Time Count Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 2mV Qdiv. 0.1ms
Bl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.lms
Cl DIN--DIN+ 2mV Ocliv. 0.1lms
Dl DIN--DIN+ ZmV Odiv. 0.1ms
El DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms
F1 DIN--DIN+ ZmV Odiv. 0.1lms
Gl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1n
Hl DIN--DIN+ ZmV Odiv. 0.1lms

CMCT = +3,8 desvios-padrao



NCS-M [MMSS 17/02/2011 9:33:3% nM
Patient Information
ID No.: 00447 N 44 Sex: Male
Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Tvdm Heiaght: Weight:
In/Out Patient: Out Refer Dept.: Genética Ehysician: Dra. T. Magalhdes
History: MPS VI; TRE desde 12/2007
Examinaticn Information
Side: :+ Ulnar
Examined by:
No. V-gain Analysis
(/div)
1 1Imv Sms
2 IV Sms
3 IV Sms
= i 4 Imv Sms
ceeleedenn | 30 BR
Raiz C8-FDI 6 IV Sms
7 IV Sms
81 8 IV S5ms
ik No. Stim.1 Site
MV 7 o Raiz cs-m
¥ 2 OmA
r 3 OmA
4 Oma
: 5 A Cortex-fOI
Cortex-FDIE 5 7
& % 8 OmA
: Date 04/05/2010 Time 11:57:02 AM
.. 4mV| Lo-cut 10Hz Hi-cut SkHz
. Filter OFF
+ Trigger Stim Rate 1Hz
.......... Mode
. 5ms Delay
: 3 s . Interval
L . Train Number
-tea -NCS Measure—
No.|lat. Duor. Amp. Area Segment |Dist. Interval NOV Temp. OCV  Nommative
ms) _{ms) (mm) (m/s) (C) (m/s) Data
T %1 5.05ms
2 1-5 4.40ms
3 2
4 3
5 |13.45
6
s
]
-Cursor-
Latencyl Latency2 Interval
Distance eV
-Condition-
Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
No. (/div) Time Count  Count Duration Duration
AL 2. iv. Q.1ms
Bl 2V Ociv. 0.1lms
cl 2mV Odiv. 0.1ms
Dl 2mv Odiv, 0.1ms
El 2nv Ocliv. 0.1ms
F1 DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms
Gl DIN—DIN+ 2mV Odiv. 0.1ns
Hl DIN--DING 2mV Odiv. 0.1ms

CMCT = +0,6 desvio-padrao
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NCS-M [MMITI 17/02/2011 9:34:26 AM

Patient Information

ID No.: 00447 Name: Luis Gustavo Teixeira Vianna Sex: Male
Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Tvim Height: Weight :
In/Cut Patient: Out Refer Dept.: Genética Physician: Dra. T. Magalhdes

History: MPS VI; TRE desde 12/2007

Examination Information

Side: Right Nerve: Percneal

Date: 04/05/2010 No. Examined by:
Comment: :

No. V-gain Analysis
8 (/div)
....... ceteeedloe| ) IV Sms
< 2 1mV 5ms
Raiz L5-T.ANTD = 1w Sms
- 4  Imv Sms
B - S _———1 5 1mV Sms
6 1mV Sms
7 1mVv Sms
B 1mV Sms
No. Stim.1 Site
1 OmA Raiz L5-T.
2 Omd,
N -1 3 oma
& K 4  OmA
. Cortex-TANTD 5 na  Cértex-T.A
...................... et utvert|| 8 wRR
)] 2 7 OmA
8 Oma
MV ate 04/05/2010  Time 12:01:27 M
................. Lo-cut 10Hz Hi-cut SkHz
AC Filter OFF
Trigger Stim Rate 1Hz
e By Mode Recurrent.
. Delay
. . Sms Interval
i H Train Number
—Measure- —NCS Measure—
No.|Lat. Dur. Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV Temp. OCV  Normative
(ms) _(ms) {mm) (m/s) (C) (m/s) Data
1 |9.15 =1 9.15ms
2 1-5
3
4
-]
6
7
B
—Cursor-
Latencyl Latency2 Interval
Distance NCV
~Condition—
EL Sensitivity Delay Average Refject Electric 1 Electric 2
No. (=)=(+) (/div) Time Count Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 2mV Odiv., 0.1ms
Bl DIN--DIN+ 2mV Odiv, 0.1ms
Cl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1lms
Dl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1lms
El DIN--DIN+ 2mV Odiv, 0.1ms
Fl DIN-—DIN+ 2mV Odiv. 0.1lms
Gl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms
Hl DIN--DIN+ 2mV Odiv, 0.1ms



NCS-M [MMII 17/02/2011 9:34:18 AM

Patient Information
4

ID No.: 00447 Name: B . Sex: Male
Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Ty4m Height: Weight:

In/Out Patient: Out Refer Dept.: Genética Physician: Dra. T. Magalhdes
History: MPS VI; TRE desde 12/2007

Examination Information

Side: Left rve: Peroneal

Date: 04/05/2010 No. Examined by:

Coment :

No. V-gain Analysis
(/div)
1  ImV Sms
2 Imv Sms
3 Imv Sms
4  1mV Sms
S5  1mV 5ms
6 1mV Sms
7 Imv Sms
g8 Imv Sms
R
No. Stim.1 Site
1 Oma Raiz L5-T.
2 OmA
3 OmA
4 OmA
5 Cortex-T.A
6 OmA
T
B & o
: z 2 4 : : . : 4mV| Date 04/05/2010 Time 12:07:31 PM
‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘ B Lo-cut 10Hz Hi-cut SkHz
s : H - : < . = 5 AC Filter OFF
Trigger Stim Rate 1Hz
.............................. R—_— Mode
o Delay
. . . . - Smse Interval
i : : H H Train Number
-Measure- —NCS Measure-
No.|Lat. Dur. Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV Temp. CCV  Normative
—lims) (ms) {rm) (m/s) (C) (m/s) Data
1 |9.15 *1 9.15ms
2 1-5 6.50ms
3 2
4
5 |15.65
6
7
8
—Qursor-
Latencyl latency?2 Interval
Distance NV
-Condition-
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2
No. (=)-(+)  (/div) Time Count Count Duration Duration
Al DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms
Bl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.
Cl DIN--DIN+ 2mV Ociv. 0.1ms
Dl  DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1lms
El DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1lms
Fl1 DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms
Gl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1lms
Hl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms

CMCT = -0,5 desvio-padrao



APENDICE E — MPS VI: Potenciais evocados somatossensitivos. 2° exame

SSEP [MMSS

Patient Information

ID No.: 00464 Name: Luis Gustavo Teixeira Vianna
Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Tvém Height: Weight:
In/Out Patient: In Refer Dept.: IFF-Genética Physician:

History: MPS VI

Examination Information

Side: Right Nerve: Ulnar
Date: 29/06/2010 No. Examined by:
Comme:

17/02/2011 9:32:25 AM

Sex: Male

‘Dra. T.Magalhes

No. V-gain Analysis
(/div)

al luv 5ms

A2 2uv Sms

A3 2wV Sms

Bl 1w Sms

B2  2uv 5ms

B3 2uV Sms

AR 1

A3 15mA

Bl  15mA
15mA

B3 15mA

Date 29/06/2010 Time 12:29:34 BM
ut 20Hz H17-::ut 2kHz

A ter N
T r Stim Rate 4.THz
Mode Recurrent
Delay
Interval
5 e 5 z Train Murber
4 1 3 5 : i . 5ms
Normative data file: -Measure-
Latency (ms) Type ‘m. Mark Pa Mark Pair 2
N9 N13 20 From To  Value Erom To Value
Welve | 5.65 ] 8.15 | 15.80] I ] Tnterval NG M3 2.50ms
Interval N13 N20 7.65ms
L 1 Il I I
Value | I 1 1 | ]
[ I I I JocT Im]
Walve | Il I I Ic
—Condition—
Electrode Sensitivity Delay Bverage Reject Electric 1
No, (=)=(+) (/div) Time Count  Count Duration
Al C3-Fz 10uv Odiv. 1004 568 0.1lms
A2 CS5S-Fz 20uV Odiv. 1004 568 0.1ms
A3 EPI-EPZ 20uV Odiv. 1004 568 0.1ms
Bl C3-Fz 10uv Odiv. 1004 495 0.1ms
B2 CSs-Fz 20uv Odliv. 1004 495 0.1lms
B3 EP1-EFZ 20uV Odliv. 1004 495 0.1ms

N9 = -0,4 desvio-padrao
N13 = 0 desvio-padrao
N20 = +6,3 desvios-padrio

TCC = +19,2 desvios-padrao
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SSEP [MMSS
Patient Information

ID Ne.: 00464 Name:

Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Tyém Heigne:

In/Out Patie:
History: MPS VI

In Refer Dept.: IFF-Genética Physician

Examination Information

Side: Left Nerve: Ulnar
Date: 29/06/2010 No.

Cerment

Examined by:

87

17/02/2011 9:32:19 AM

Sex: Male

Dra. T.Magalhdes

MNe. V-gain Analysis
(/div)
A 2w Ems
2 2wV Sms
A3 2uv Sms
Bl 2uW  Sms
B2 2uv Sms
B3 2wV Sme

Ho. Stim.l Annotation
Rl 2BmA
A2 ZBmA
B3 ZBmA
Bl  28mA
B2  28mA
B3 28mA

Date 29/06/2010 Time 12:43:35 BM

4 Lo-cut 20Hz Hi-cut 2kHz
N9 AC Filter o
Trigger Stim Rate 3.7Hz
Mode Recurrent
Delay
Interval
Train Murber
; : 5m

Normative data file: -Measure-

Latency (ms) Type |No. Mark Pair 1 Mark Pair 2

feee To- Uajue  |Fon To' Uaive

alue | 5.45 | B.65 | 17.05] 1 ] Tnterval N9 NL3 3.20ms |

Interval N13 N20 8.40ms

=== T I | I ]

Malue | | 1 | ]

[ | 1 I TocT  ITemol |

Value | I 1 I Ic ]

~Condition-

Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1

Fo. (=)=(+)  (/div) Time nt Count Duration

Al C3-Fz 10uv Odiv 1006 389 0.1ms

A2 (C55-Fz 20uv Odiv 1006 389 0.1ms

A3 EP1-EPZ  20uV Odiv 1006 389 0.1ms

Bl C3-Fz 10uV Odiv 1002 555 0.1lms

B2 C55-Fz 20uvV Ocliv 1002 555 0.1lms

B3 EP1-EP2 20uV Odiv 1002 555 0.1lms

N9 = -0,8 desvio-padrao

N13 =+0,7 desvio-padrao

N20 = +8,1 desvios-padrdo

TCC = +22,4 desvios-padrao



SSEP [MMII

Patient Information

ID No.: 00464 Name!

Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Tveém Height:
In/Out Patient: In Refer Dept.: IFF-Genética
History: MPS VI

Examination Information
Nerve: Tibial

17/02/2011 9:32:12 AM

Sex: Male

Physician: Dra. T.MagalhZies

Side: Right
Date: 29/06/2010 No. Examined by:
Comment::

No. V-gain Bnalysis
(/div)

Mo. Stim.1 Annctation

Al 2BmA
A2 2BmA
Bl 28mA
B2 28mA

Date 29/06/2010 Time 11:50:47 AM

Lo-cut 20Hz H ~cut 2kHz
BAC Filter
Trigger Stim Rate 4.7Hz
Mode Recurrent
Delay
Interval
. Train Muvber
Nomamve @ta fila: —Mea
Type {Nc IMark Pair 1 Mark Pair 2
537 T | | ! From To Value From To Value
alue 2 1 | | ]
| | I I —]
alie 1 [ 1 ]
I | | JoCT  [Temol |
Walue 1 1 | | c 1
—Condition-
Electrode Sensitivity De.l.ay Average Reject Electric 1
Mo. (=)=(+) E/d.w: Count Count Duration
Al Cz-Fz Od.iv. 1000 842 0.2ms
A2 LT-Fz ZOuV Odiv. 1000 842 0.2ms
Bl Cz-Fz 20uV Odiv. 1000 857 0.2ms
B2 LI-Fz 20UV Odiv. 1000 857 B

N21 =+0,8 desvio-padrao
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SSEP [MMIT

Patient Information

ID No.: 00464 Name: Sex: Male
Date Of Birth: 10/12/2002 Aqe: 7vém  Height: weight:

In/Out Patient: In Refer Dept.: IFF-Genética Physician: Dra. T.Magalh3es

History: MPS VI

Examination Information
r

Side: Left Nerve: Tibial
te: 29/06/2010 No. Examined by:
Corment :

17/02/2011 9:32:05 AM

No. V-gain Analysis

(/div)
2uv 10ms
2uV 10ms

Bl 2w 10ms
2uv 10ms

BEREF
)

seaalozzabansssennu - > . Date 29/06/2010 Time 12:10:22 BM

R2 : i . 5 3 . . Lo-cut 20Hz -cut 2kHz
N21 i H . A Filteg - Cgl o
P i « i Trigger Stim Rate JTHz
1oms Mode Recurrent
Delay
,,,,,, Interval
Train Number
Normative data file: —Measure—
Lat Type |No, Mark Pair 1 Mark Pair 2
w21 Te37 T T | ] From To Value From To  Valus
Walue T 12,6 ] I | | ]
k I I [ I I ]
alue | 1 [ I | ]
[ [ I [ ToCT [Templ]
Walue T I} I I Ic
—Condition-
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1
No. (-)=(+)  (/div) Time Count™ Count Duration
Al Cz-Fz 20uV Odiv. 1000 1056 0O.2ms
A2 LI-Fz 20uV Odiv. 1000 1056 0.2ms
Bl Cz-Fz 20uV Odiv. 1000 949 0.2ms
B2 LT-Fz 20uv Odiv. 1000 949 0.2ms

N21 =+0,9 desvio-padrao

&9



APENDICE F — MPS VI: Potenciais evocados somatossensitivos. 3° exame

i
18 sep '12 14:14
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‘ V=-RANGE
| "%J'““"jy I:f/dxv)

B w12 #1250

()« £22D7 LATENCY
/‘ el
"-\Y( ’ \ m
e INTERVL
/Cx. « KZEL B () 11.9mS
ANALYSIS 5oms
i e _ »eX L ._ge El 3 "k 2815' :r ,.(!r =




4]

ggwc‘;énEﬁsa:Ia o A rine A

o 18 Sep '12 14:49
: o
1§ 1V.

(G3IE +{2.2. DF 41, 258V

o Y A B 5
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V-RANGE
/div)
Gl H1.25M8V
il 81.25m8V
A 01,250V
L 0i1.25m8V
] e
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APENDICE G — MPS VI: Potenciais evocados motores. 4° exame

- \ ' T

MEP-M B . [Mag Stim . 13/11/2012 1: 01 55 PM
Patient Information o : '

ID No.: ‘00911 Name: Sex: Male

Date Of Birth: 10/12/2002 Age: 9yltm- fieight: - Weight :

In/Cut Patient: Out Refer Dept.: Genética Physician: Dra. Ana Carolina

History: MBS

E&ammatim Infonmtlm

v Side: Right Nerve: Accessory
o Eﬁte 13/11/2012 No. v . Examined by:
Coment ¢

.................. 1 2w
2 2w 3ms
3 2w 3ms
- . : @ 4 2w s
SN L
Raiz C4-Trapéziol 6 2w  2ms
-1 - o 7 2w 3ms .
Bt 8 2mV . Zms & "
_ No. Stim.1 Site
1 Oma Raiz C4-Tr
2 OmA
3 OmA
4 OmA |
5  OmA Cértex-Tra
- 6  Oma
. 7 OmA
™ 8  OmA
Date 13/11/2012 . Time 9:54:21 AM
Lo-cut 10Hz Hi-cut 5kHz
AC Filter OFF
Trigger Stim Rate = 1Hz
,,,,,,,,,,,,,, Mode Recurrent
Delay % v
Interval #
Train Mumbér
—Mes
No. | 'fg;rp GV Normative
T i ‘
2
3
4
5 1-5
6
- T
8
. -Cursor- d -
5 Latencyl Latency2 Interval
) / Distance NCV . x : -
—Condition—
Electrode Sens: t.w:.ty Delay Average Reject Elactﬂc 1 Electric 2.
No: (=)=(+) (."div) Count  Count Duration Duration
Al DIN—DING+ Odiv. 0. 1ms
Bl ' DIN—DIN+ anv Odliv. 0.1ms -
Cl DIN—DIN+ 2mV Ocliv, 0.1ms
+'Dl DIN--DIN+ 20V . - Odiv. 0.1ms
El DIN-DIN+ 20V - Odiv. 0.1ns
Fl DIN—DIN+ 2mV N Odiv. 0.1ms
Gl DIN-—DIN+ 2mV N Odiv. e 0.1ms -
H1 DIN--DIN+ 2mV -Odiv, 0.1ms



MEP-M
Patient Information.
ID No.: 00911 Name:
Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Oyilm Heique:

“InfOut Patient: Cut Refer Dept. : ‘Genética
History: MPS

[Még”Stim

Examination Information

Side: Left . Nerve: Accéssorv'
Date: 13/11/2012 No.
Cament : R

Physician: D.'.:a.

13/11/2012 1:02:10 BM

Sex: Male"
Weight:
Ana Carolina

. (/div)
1 2mV 3ms
2 2w 3ms
3 2wV 3ms
4 2mv 3ms -
5 2mV, 3ms
6 ZmV 3ns
ol FE ') 3ms
-1} 8  2mV 3ms
No. Stim.1 Site .
OmA Raiz C4-Tr
2 (mA
3 OmA 5
4 OmA
5 OmA Cortex-Tra
. 6  OmA
. 7 CmA
8 8 OmA
Date 13/11/2012 Time 9:56:21 AM
Lo-cut 10Hz Hi-cut 5kHz
IC Filter OFF
.Trigger Stim Rate’  1Hz
i Mode Recurrent
: * Delay '
. Interval
. No.|Lat.” Dur. Anp. Area Segrerrt Dist. Interval NCV. Temp. CCV Normative
o (ms) " (ms) ( s -
% 3.898; % *1‘ 309 0
3
4 N
51 1-5
6
i \
8
. -Cursor-
Latencyl ' Latency2 Interval ¥
Distance NV -
Electrode: Sa-:s:.t:.nty Delay Average Reject Electric 1 Electric 2 .
. No. (=)=(H) (/d:.v) Count” Count Duration - Duration
Al DIN--DIN+ &mn 0.1ms
Bl DIN--DIN+ 2an Odiv. 0.1ms
Cl DIN-—DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms .
D1 DIN--DIN+ 2mV Odiv, 0.1ms .
El DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms
¥l DIN—DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms
Gl DIN--DIN+ 2niV Odiv. 0.1ms
H1 DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms~ -
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¢ ) .
MEP-M [Mag Stim : 13/11/2012 1:01:59 PM
Patient Informaticn
ID Ne.: 00911 - Name: © Sex: Male

Date Of Birth: 10/12/2002 Age: 9yllm Height:
In/Qut Patient: Out Refer Dept.: Genética

Weight:
' . Physician: Dra. Ana Carolina
History: MPS' .

ition Informaticn -
side: Right Nerve: Axillary .
Date: 13/11/2012 No. Evamined by:
Comment o

: Ko. V-gain Analysi
. (/div)
2nv
2mv
2V
2mv
2V
2my
2mv
L) 2V
™
s - Date 13/11/2012 Time-9:57:27 AM
oo amM Lo-out 10Hz Hi-cut Skiiz
. N AC Filter OFF
: : s : e e ! Trigger Stim Rate .- lHz
Sl Feeeiaeeriresas ﬁ ° Recurrent
. . : . R v
3msy Interval
“-Measure— 2 -NCS Measure- N
No.|Lat. Dur. Arp. Area Segment |Dist. Interval NCV Temp. OOV Normative
ms)  (ms) . ] < (mm) (m/s) (C) (m/s) Data
1 [4.17 1 .
2
3 -
H ; .
5 -5
6
7 A
8
Latencyl Latency?
ency’ Interval
Distance WV
Electrode Sensitivity Delay Average Reject Electric 1 Electric 2 " =T
Bo. (=)-(+} (/div) Time Count Count Curation Duration
Al DIN—DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms
Bl DIN—-DIN¢ 2mV Odiv, 0.1ms
Cl  DIN-—DIN+ 2miV Ociv. 0.1ms
Dl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0. 1ms
El * DIN—DIW+ 2niV Odiv. 0.1ms
F1  DIN--DIN+ Odiv. 0.1ms
Gl DIN--DIN+ 2nV Odiv. 0.1ms
HL DIN—DIN+ 2mV Odiv. - 0.1ms
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MEP-M . [Mag Stim 13/11/2012 1:02:12"PM
Patient Infomation :

1D Ho. 1400911 Name Sex: Male

Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Syium  meiqnt: wexgne: .

In/Out Patient: Out Refer Dept.: Gendtica Physician: Dra. Ana Carolina

History: MPS - 1

Examination Infonmaticn

Nerve: Axillary

Date: 13/11/2012 Be. - Examined by: =
Cament: B
No. V-gain Analysis
(/div)

1 2y s
2 2V 3ms
3V Gms
4 W ms
5 v . 3ms
6 v 3ms
7 aW s
8 2V 3ms
Mo. Stim.1 Site
1 Orh  Raiz C5-De
2 oA
3 oA .
1 oA
5 (A Cortex-Del
6 OuA
Y
B OmA X
Date 13/11/2012  Time 9:38:15 AM
Lo-cut 108z Hi-cut Skiz
K Filter OFF
Trigger Stim Rate  lhz

¥ode

Delay

Interval °

Train Nmber

-Measure- :
No.|Lat. Dur. Amp. - Area Interval NOV  Temp. OOV Nomative
{ms)__(mg) Wm&}_@_m_m_—
1 13.90 . .
2 x
3 )
4 ! -
5 1-5
6 . '
7
8
oyl tency? '
Lat . La + Interval
Distance eV
ST i '
Sensitivity Delay Average Refect Electric 1 Electric 2
Bo. (-)-(+)  {/div] Time Cont™ Count Curation Duration
El DIN-—DIN+ 2mv Octiw. 0.1ms
- i 0.1ms
© Gl DIN—DING 2V 0.1ms
HL DIN-—DING ' 0.1ms
Il DDW-DIN- 2nV 0.1ms by
J1 . DIN-DIN- 2V .
Kl DIN-DIN- Zmv
WLl DIN+-DIN- 0.1ms
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MEP-M [Mag Stim : 13/11/2012 1:02:03 BM
F: Informgtic

Igt]%lg“_: 00911 on . Sex: Male

Date Of Birth: 10/12/2002 Age: 9vllm Height: weight:

In/Out Patiem: Out Refer Dept.: Genética Physician: Dra. Ana Carolina

History: . '

Examination Information

Side: Right Berve: Radial - -
Date: 13/11/2012 No. Examined by:
Corment ¢ v

* Raiz:C7-Triceps"

EUOUAWNE

DURU B W Z

Date 13/11/2012 Tine 10:00:25 aM
Lo—cuyt 10Hz —cut SkHz

BAC Filter
Trigger Stim Rate le
Mode
Delay-
- : . - B Interval
- — N R Train Mumoer
—Measure- =NCS Measure-
No. I-at. Dur. krp Araa Segment |Dist. Interval NCV  Temp. Normative
— ms) (mm) - {m/s) (C) lm)‘s) Data
1 3 T . *1 3.75ms
2
3
4 .
5 1-5
6
2
8 ;
~Cursor— =
latencyl . Latency? Interval
Distance . NCV
~Condition- / : -
Electrode Sensitivity Delay Average Re1ect Electric 1 ‘Electric 2
Mo, (-)-(+) (/dlv) Time Count: Duration Duration
Al DIN—DIN+ Odiv, . O.lms
Bl DIN-—DIN+ M . Odiv. 0.1ms
Cl  DIN--DIN+ 2mV Odiy. 0.1ms N
D -DIN+ Odiv. 0.1ms
El DIN--DIN+ 2mVv . Odiv. - 0.lms
F1 DIN—DIN+ 20V Odiv. 0.1ms
Gl DIN--DIN+ 2mV Odiv. 0.1ms 7
Hl DIN-—DIN+ 2mV Odiv, 0.1ms'

96



MEP-M' - .. [Mag Stim

ient Information
ID No 00911

Date Of Birth: 10/12/2002 Age: ;wum Ha:.qht
In/Out Patient: Qut Refer Dept.: Genéti
History: MPS

'Examunhcn Information

Nerve: Radial
Date. 13/11/2012 No. Examined by:
Comment : .

LN

a
Weight:
Physi.cnan Da:a Ara &xol].na

13/11/2012-1:02:16 PM

SexMale

" OmA
2 (mp
r 3 OmA
4. OmA
5 OmA Cértex-Tri
6 OmA
7 OmA
at 8  OmA
Date 13/11/2012 Time 10:02:01 AM
p Lo-cut 10Hz Hi-cut SkHz
AC Filter OFF L
Trigger Stim Rate 1Hz
Mode
Delay
. Interval
i Train Number
No,|Lat. Dur. Amp. Area Segment |Dist. Interval NCV OCV  Normative
{mm) sy _(C} m/s) Data
T3 i TR 3.85ms :
2
4
5 1-5
3 -
7
8 '
~Gursoi-
. L Latencyl Latency2 Interval
. |Distance Nov
~Copdition-- <
Electrode Sensitivity Delay Average Reﬂact Electric 1 Electric 2
No. (=)-{+) (/dw) Count  Count D.u:'atl.m Duration
Al DIN—DIN# Udiv. 0.1ms
Bl Dm——D]ZN*ZnV . Odiv. 0.1ms
Cl DIN—DIN+ 2V . Odiv. X 0.1ms .
Dl DIN-—DIN+_2mV Odiv 0,1ms *
El DIN--DIN+ 2niV Odiv 0.1ms \
DIN—DIN+ 2mV- Odiv. 0.Ims
GL DIN--DIN+ 2mV Odiv, 0.1ms
H1 DIN—DIN+ 2mV Odiv 0.1lms
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MEP-M - ‘[Mag Stim_ . - 13/11/2012 1:02:05 BM

Patient Information |, . E

ID Ne.: 00911 Narme: Sex: Male
Date Of Birth: 10/12/2002 Bge: Oyllm Height: Weight:

In/Qut Patient: Out Refer Dept.: Genética Physician: Dra. Ana Carolina

Aistory: MPS

Examination Lr;iumatim !

%SB 15/11.'2012 No. = Examined, by:
et . .

Comment: :

No. V-gain Anal
. ) - (/div)
N 171w Sms
2 ImV Sms
3 Imv '5ms
RaizG8-FD| 6 1mv  5ms
- . 7 1V Sms
» ieoooie| go ImV - me
No. Stim.1 Site
Y Raiz CB-FD
2 OmA
r 3 OmA
47 Omd
5 OmA  Cortex-FDI
6 OmA
7 OmA
M 8 . OmA
Date 13/11/2012 Time 10:03:24 AM
- Lo-cut 10Hz Hi-cut. SkHz
AC Filter
Trigger Stim Rate  1lHz
Mode Recurrent
. . Delay
' . : a- & 2 Interval
L Train Murber
No.|Lat. Dur. Amp. Area . Interval NCV Temp. OGV. Normative
] - @/s) (C) (m/s) Pata.
1 80 . *1 N
2 | . 3
£ -
i 1
5 1-5
H e
7
8
Latencyl ' ency2
. Lat Interval
. Distance NV
—Condition- . )
~ Electrode Sensitivity Delay.  Average Reject Electric 1 Electric 2
No. (-)-(+)  (/div) Time T Count it Duration Duration
Al - DIN--DIN+ 2mV Octiv. 0.1lms
. Bl DIN—DIN+ ZmV Odiv. 0.1ms
Cl DIN—DIN+ 2mV Ocliv. =, 0.lms
Dl DIN--DIN+ 2mV _ Ocldv., P O.lms -
EL * DIN-—-DIN+ 2mV ! Odiv. o 0.1mg
F1 DIN—-DIN+ 2nV Odiv. . 0.1ms
Gl DIN-—-DDN 2nV Ociir. Q.lms
H1 0.1ms

DIN-—DIN+ 2ZmV : Odiv.
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MEP-M : [Mag Stim . 13/11/2012 1:02:17 PM
Patient Information ’

ID Ko.: 00911 ~ Sex: Male

Date Of Birth: 10/12/2002 )ks 9’?13!11 Hemht Weight: .

In/Out Patient: Out Refer Dept.: Genética Physician: Dra. BAna ‘Carclina

History: MPS . B

Examination ]nfmnatlm
Left Nerve: Ulnar
Wte 13;‘.11;’2012 No.\. Examined by:

Bnalysis
(/div)
&ms

E555EEEY
CELLTLE

R

Date 13/11/2012 Time 10:04:41 AM
Lo—cut “10Hz Hi-cut SkHz
AC Filter OFF
Trigger’ Stim Rate 1Hz
Mode

Delay
o . . 5 - Interval
i AL ; : - Train Number

§

-| HC8 Measure- N

Lat. Dur. . Segment |Dist. Interval MCV  Temp. QCV - Normative
(ms) () - - (ttm) m/s) (C) (m/s) Data
J19.15 - *1 9.15ms :

3
5.

DunusweH 2

| “Cursor-
Latencyl Latency2 Interval

Sa'lsztiv)r.y Iklay Aﬂe:ac_p M Electric 1 Electric 2
- (-J—M (ldiv}-. Duratich Duration

ERAHEARRE
g
g
g 5 g
§§§§§§§§
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&
S

MEP-M A [Mag Stim 13/11/2012 1:02:08- PM
: . ‘\ ‘.

Patient Information

ID Mo.: 00911 ) Name: ) Sex: tale
10/12/2002 Aqe: Svlim  Height: g

Date Of Birth; weight: .
In/Out Patient: Qut Physician: Dra. Ana Carolina
History: MPS ]

f
Examination Information
Side: Right Nerve: Tibial .
Date: 13/11/2012 Ne. Examined by:
Camment: .

No. V-gain
5 (/div)
1 2V 10ms,
2 v 10ms
3 2V 10ms
: 4 v 10ms
|5 2w loms
: RaizSt-AH| 6 2V 10ms
- - . 7 10ms
1] — 8 v 10ms
Yl gl NO. Stim.1 Site |
C2mV] 17 o Raiz 81 -
2 Omd
3 oma
4 OmA =
: ; .;» E ﬂ Cértex-AH
[ Cortex-AH|. 7 om
™ : : 8 Omh
: Date 13/11/2012  Time 9:49:58 AM
- 2my| Lo—cut 10Hz Hi-cut SkHz -
. BC Filter

wanmaunH Z

—Mes -NCS
N . Dur. . Amp. Area Segment.’
(ms) (ms) :
11.5 1
1-5 e
| Latencyr
tencyl: Latency? Interval

Electrode Sensifivity Delay Pverage Réject Electric 1 Electiic 2
No. (=)-{+] -~ (/div) Time Count” ~ Count Duration Duration
Al DIN-—DIN+ 2niy Odiv. 0.Ims -
Bl DIN-—DIN+ 2mV Odiv, 0.1ms

DIN—DIM 2V Odliv, C.1ms
D1 DIN--DIN+ 2mV COdiv. 0.1ms
El -DIN+ 2ni Odiv. 0.1ms
Fl DIN--DINH 2mV Ociv, 0.1ns
Gl DIN--DIN+ 20V Odiv. 0.1ms

2 Odiv, 0.1ms *

100
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] .
‘MEP-M . ) [Mag Stim 13/11/2012 1:02:22 PM_
Patient Information - : ) .
ID No.: 00911 Name: | . " Sex: Male

Date Of Birth: 10/12/2002 Age: Syllm Height: Wedght:
In/Out Patient: Out Refer Dept.: Genética Physician: Dra. Ana Carolina !

ion Information
MNerve: Tibial

Side: Left e
Date: -13/11/2012 No. Examined by:
Corment:: ?

Date 13/11/2012 Time 9:51:28 AM
Lo-cut. 10Hz Hi-cut Skiz

AC Filter B =
Trigger Stim Rate 1Hz M
Mode Recurrent
Delay
Interva
il Train
=Measure— =S .
No.|lat: Dur. PAmp. Area Segrent |Dist. Intexval NCV Temp.! OOV Normative
{ms)  (ms) i (rom}) (m/s) (C) (m/s) Deta
1 J1L.8. 2 %L 1l.8ms =~ - .
2z .
3
4 ' N
3 1-5
6
7 .
N w N
o -Cursor- :
. Latencyl Latency2 . Intérval
+ Distance oMV = 5 =
~Condition- N R P
Electrode Sensitivity Delay Average Re’ject Elsctric 1 Electric 2
No. (=)-(+)  /div) Time Count Count Duration - Duration’
Al DIN-—DIN+ - 2uV . i 0.1ms > )
Bl - DIN—DIN+ 2mV 0.1ms
Cl DIN—DIN+ 2mV . 0.1lms
‘Dl DIN--DIN+ 2mV - 0.ims
EI DIN--DIN+ 2mV 0.1ms
© F1 0.1lns
© Gl DIN--DIN+ 2mV - 0.1ms
Hl ' DIN——DIN+ 2mV 0.1ms
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APENDICE H — MPS VI: Ressondncias magnéticas de coluna cervical

Data: 23/11/2007. Ressonancia de coluna cervical: compressao medular.
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Data: 24/05/2009. Ressonancia de coluna cervical: compressao medular



104

GE MEDICAL SYSTEMS , AR o ' RIO IMAGFM

SE: 15 _ 7 . : -

IM: 7 d Th \ M/ 009Y

image: 512x512 Vb et b CPF06040812788

Zoom: 150 Angle: 0 e 09/03/2012
10:34:40

IR

TR:3800

TE:b2.8
8NVANGIO LAT
DFOV:180
thk:3/sp:3

sp:3

Position: 1.97 mm
28800192

EC:1

EC:14 : W 406 : L 203

Data: 09/03/2012. Ressonancia de coluna cervical: sinal hiperintenso na medula

cervical. (Laminectomia com fixagao de coluna cervical realizada em 20/03/2012)



