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La enfermedad de Fabry se caracteriza por un amplio espectro de fenotipos clinicos progresivos.”

Tabla 1. Sefales y sintomas mas comunes por grupo de edad."*?

Sintomas Infancia Adolescencia Edad Adulta

Crisis de dolor episédico

Dolor neuropatico

Fatiga

Reduccion de la sudoracién/Ausencia de sudoracidn
Angiogueratomas

Fiebre recurrente

Intolerancia al calor, al frio y al ejercicio
Opacidades corneales y lenticulares
Malestar gastrointestinal

Disfuncién cardiaca

Insuficiencia renal

Complicaciones neuroldgicas

Pérdida de audicién y tinnitus
Manifestaciones psicosociales

Enfermedad cerebrovascular

Un paciente asintomatico hoy puede convertirse en un paciente sintomatico manana.

La naturaleza progresiva y multisistémica de la enfermedad de Fabry refuerza la importancia de una evaluacion periddica.
Ademaés, el dafio orgédnico puede preceder a los sintomas clinicos por un periodo de tiempo significativo.*®

Las mujeres con enfermedad de Fabry, quienes pueden parecer asintomaticas u oligosintomaticas en el momento del
diagndstico, probablemente desarrollardn sintomas con el tiempo y deben ser evaluadas periédicamente para detectar
el desarrollo o empeoramiento de los sintomas.'?

Dado que los sintomas de presentacion suelen retrasarse en los fenotipos de inicio tardio, estos pacientes necesitan un
seguimiento estrecho."?

Asimismo, los nifios asintomaticos de familias con enfermedad de Fabry deben ser evaluados periédicamente.

Cada d6rgano potencialmente afectado debe evaluarse minuciosamente en el momento del diagnéstico y a lo largo
del tiempo.7

Lyso-GL3 es un biomarcador confiable para evaluar la carga de la enfermedad de Fabry y monitorear su progresion, asf
como la eficacia del tratamiento.5"#

SANOFI GENZYME g



| MONITOREO

PROGRAMA

FABRY

El monitoreo periddico puede proporcionar una orientacion para el inicio del tratamiento.

A los pacientes que ya han iniciado el tratamiento, se recomienda evaluar periédicamente el impacto del
tratamiento en todos los sistemas orgénicos afectados.

Los pacientes que no han iniciado (todavia) el tratamiento deben ser monitoreados a intervalos apropiados
para identificar la progesién de la enfermedad.

Tabla 2. Evaluacion y cronograma de monitoreo para pacientes con enfermedad de Fabry

Recomendaciones

Nifio

Adulto

Estudio
Laboratorio
Lyso-GL3 Basal y anual Basal y anual
Albuminuria, proteinuria y creatinina en orina 24 hs Basal y anual Basal y anual
Creatinina sérica (CKD-EPI) Basal y anual Basal y anual
Imagenes
Resonancia cardiaca con contraste - Basal y cada 2 afios
ECG Basal y anual Basal y anual
Anualmente, pero puede evaluarse con mayor o
Holter - menor frecuencia segun la edad y otros factores

Ecodoppler cardiaco

Basal y anual

de riesgo
Basal y anual

Resonancia magnética cerebral

Ecografia renal

Otros

Historia médica
Antecedentes familiares
Examen fisico completo

Basal

En cada visita
En cada visita
En cada visita

Basal y cada 3 afios y cuando sea clinicamente
necesario

En cada visita
En cada visita
En cada visita

Cuestionario de calidad de vida

En cada visita

En cada visita

Escala de medicién del dolor

Audiometria

Examen con lampara de hendidura
Cutaneo, examen clinico

curva de crecimiento

Gastrointestinal, endocrinologico, examen clinico y

En cada visita

Intolerancia al frio y al calor, umbrales vibratorios -

A partir de los 10 afios y seguimiento
anual si hay sintomas

Basal
Basal y anual

Basal y anual

En cada visita
Basal y anual

Segun esté clinicamente indicada

Segun esté clinicamente indicada
Basal y anual

Bajo este programa, Sanofi ofrece el acceso al siguiente esquema de seguimiento
de pacientes Diagnosticados No Tratados.

Fenotipo clasico/VUS

Estudio
Laboratorio

Basal
Lyso-GL3 Al diagndstico

Albuminuria, proteinuria y

Al diagndstico
creatinina en orina 24 hs g

Creatinina sérica (CKD-EPI) Al diagndstico

Resonancia cardiaca con

26 afios
contraste
ECG Al diagnéstico
Holter -

Ecodoppler cardiaco Al diagndstico

Resonancia magnética cerebral 16 afios

Frecuencia Basal

Cada 1 afio Al diagnéstico  Cada 1 afio

Basal, a los 3 meses y de . . -
Al diagnéstico  Cada 1 afio

manera anual

Cada 1 afio Al diagndstico  Cada 1 afio

Imégenes

Cada 2 afios solo para

Cada 2 afios 30 afios . . 30 afios . ,
variantes cardiacas variantes cardiacas

Cada 1 afio 25 afios Cada 1 afio 30 afios Cada 5 afios

Solo si se encuentra una Solo si se encuentra una Solo si se encuentra una

alteracion en el ECG alteracion en el ECG alteracion en el ECG

Cada 1 afio 25 afios Cada 1 afio 30 afios Cada 5 afios

Cada 4 afios hasta los 30 . Cada 2 afios solo para . Cada 5 afios solo para

35 afios 35 afios

afios. Luego cada 2 afios

Hombres con fenotipo tardio
Frecuencia

variantes cardiacas

Mujeres con fenotipo tardio

Basal Frecuencia

Cada 5 afios desde los 30

Al diagndstico N
afios
. e Cada 5 afios desde los 30
Al diagnéstico -
afios
. e Cada 5 afios desde los 30
Al diagnédstico

afios

Cada 5 afios solo para

variantes cardiacas




L

FABRYDNT

El inicio oportuno de la TRE puede retrasar la progresién de la enfermedad, mejorar la calidad de vida y
reducir las complicaciones a largo plazo.

Existe evidencia cada vez mas fuerte de que la respuesta clinica al tratamiento mejora con el inicio
temprano de la TRE/

Figura 1. El inicio oportuno de la TRE es crucial para asegurar mayores beneficios para los pacientes.”
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+ Efectos beneficiosos potenciales de la terapia
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Por cualquier consulta a Sanofi puede contactarse con:
diagnostico.conosur@sanofi.com

INFORMACION DESTINADA A LOS PROFESIONALES FACULTADOS PARA PRESCRIBIR O DISPENSAR MEDICAMENTOS.

Mayor informacién disponible a peticién

Argentina: Sanofi-Aventis Argentina S.A. - Cuyo 3532, (B1640GJF) Martinez, Pcia. de Bs As, Argentina. Tel: (011) 4732-5000 - www.sanofi.com.ar.

Chile: Sanofi-Aventis de Chile S.A. - Av. Presidente Riesco 5435, of. 1802, Las Condes, Santiago, Chile. Tel: 233408400 - www.sanofi.cl

Paraguay: Sanofi-Aventis Paraguay S.A - Av. Costanera y Calle 3, Parque Industrial Barrail. Asuncion, Paraguay. Tel: (595) 21 288 1000 - www.sanofi.com.py
Uruguay: Sanofi-Aventis Uruguay S.A. - Héctor Miranda 2361 Oficinas 1001 — 1002, CP 11300 — Montevideo. Tel: 2710 3710 - www.sanofi.com.uy
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