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ANTECEDENTES DEL PROBLEMA DE SALUD

La Atrofia Muscular Espinal (AME) es una enfermedad hereditaria que afecta a las
motoneuronas del asta anterior de la médula espinal, ocasionando hipotonia y debilidad
muscular progresiva de predominio proximal. Su etiologia mas frecuente es la delecién de
los exones 7 y 8 del gen SMN1, que se traduce en una deficiencia de la proteina SMN1. Se

clasifica en 5 grupos:

e AME tipo 0 o de inicio prenatal, puede manifestarse inicialmente como pérdida de
movimientos fetales en el dltimo trimestre de gestacién. Produce sintomas severos
desde el nacimiento. Son nifios/as que fallecen antes de los 6 meses, en promedio,
alrededor de 1 mes de edad.

e AME tipo 1 o de inicio infantil, se evidencia antes de los 6 meses de edad, es el tipo mas
severo y se asocia a alta morbimortalidad. Los nifios y nifias afectadas no logran sentarse
y presentan hipotonia, fasciculaciones linguales, dificultades ventilatorias, de succion y
deglucion.

e AME tipo 2 o intermedia, los sintomas generalmente comienzan entre los 6 y los 18
meses de edad. Los nifios y nifas, por definicidn, lograran sentarse sin apoyo, pero no
logran bipedestar o caminar sin ayuda.

e AME tipo 3, aparece entre los 2 y los 17 aios de edad. Los nifios, nifias y adolescentes
logran una marcha auténoma, pero pueden perderla durante el curso de la enfermedad.

e AME tipo 4, los sintomas aparecen durante la adultez. Estas personas siempre logran
marcha independiente. Se presenta como debilidad muscular leve o moderada. No
suele presentar compromiso respiratorio o gastrointestinal, ni afectar la expectativa
de vida.

La sospecha diagndstica es clinica y la confirmacién de AME se realiza a través de un test

genético. Actualmente, no existe un tratamiento curativo para AME vy sélo se dispone de

estandares de cuidado que permiten mejorar la calidad y la expectativa de vida. Estos
incluyen sostén nutricional, apoyo ventilatorio y rehabilitacién, con el objetivo de mitigar

complicaciones y mejorar la calidad de vida.



ANTECEDENTES DEL MEDICAMENTO

Onasemnogén abeparvovec corresponde a un medicamento de origen bioldgico, altamente
especializado, usado como terapia para la AME tipo 1. Su administracion es en dosis Unica
(una sola vez en la vida del paciente). Su mecanismo de accidn es la introduccién del gen de
supervivencia motoneuronal 1 (SMN1) faltante o que no funciona, con una copia nueva y
funcional de un gen SMN, mediante un vector adenoasociado, con el fin de restablecer la
expresion de la proteina faltante.

En Chile, Onasemnogén abeparvovec (Zolgensma®) fue registrado ante el Instituto de Salud
Publica (ISP) en noviembre del afio 2022, con indicacion de uso autorizado para el
tratamiento de pacientes pediatricos menores de 2 afios, con diagndstico de AME con

mutaciones bialélicas en el gen SMN1.

OTROS ANTECEDENTES

La Subsecretaria de Salud Publica establecerd, a través de una Resolucién Exenta, la creacion
de una Comisidn Asesora Extraordinaria AD-HOC (en adelante, "la Comision") para la
evaluacién de el/los casos derivados por la Autoridad y presentados por el médico tratante,
proporcionando asesoria técnica experta en materia de la enfermedad y la indicacion de
Onasemnogén abeparvovec.

Se espera que la Comisidn contribuya con su aporte técnico a realizar la evaluacién de cada
caso particular, con base en la evidencia cientifica disponible, y considerando los aspectos

econdmicos, éticos, sociales y de equidad, asociados a su entrega.

OBIJETIVO GENERAL DEL PROTOCOLO

Entregar orientaciones a los equipos de salud, en particular a médicos/as tratantes, sobre el
procedimiento para la presentacion a evaluacion de casos clinicos posibles de ser
beneficiarios de Onasemnogén abeparvovec, como medicamento de altisimo costo, y definir
el funcionamiento de la Comisidn respecto al procedimiento para la presentacion, discusion

y deliberacién de casos clinicos.



OBIJETIVOS ESPECIFICOS DEL PROTOCOLO

- Estandarizar los mecanismos de presentacidn de casos clinicos a la Comisidn.
- Estandarizar los criterios de analisis de los casos clinicos presentados a la Comisidn.

- Estandarizar los mecanismos de comunicaciéon de la informacidn emanada de la

Comisién al médico tratante y la familia.

AMBITOS DE LA APLICACION

Dirigido a profesionales médicos tratantes de personas con diagndstico de AME tipo 1, en
quienes se plantee como opcién terapéutica, la administracién de Onasemnogén

abeparvovec.

POBLACION OBIETIVO

Personas con diagndstico confirmado de AME tipo 1.

SOBRE LA SOLICITUD DEL MEDICAMENTO

El profesional tratante debe considerar los siguientes criterios para definir la indicacion del
medicamento Onasemnogén abeparvovec. En la actualidad, segin la revision y evaluacion
de tecnologia sanitaria (ETESA) realizada por el MINSAL y en consenso con la opinidn de los
expertos, los criterios para la indicacién y contraindicacién del medicamento son los que se

mencionan a continuacion.

Criterios de indicacion:
- Diagndstico genético confirmado de AME tipo 1, con 2 o mdas copias del gen
SMN2.

- Edad menor a 9 meses al momento de la administracion de Onasemnogén



abeparvovec!.

- Peso menor oigual a 13,5 kg.

- Sin contraindicacién para recibir corticoides.

- Dosaje negativo de anticuerpos AAV9, definido como un valor de anticuerpos
menor a 1:50 6 bajo el nivel definido por cada laboratorio, al menos 1 mes antes
de la infusion.

- Funcién hepatica (Hepatograma y Tiempo de Protrombina) en rangos normales.

- Hemograma con recuento de plaquetas en rangos normales (mayor o igual a
100.000 plaguetas).

Contraindicaciones (o situaciones en que no se demuestra efectividad y que podrian ser

de riesgo para el paciente):

- Paciente con requerimiento de asistencia ventilatoria permanente (invasiva o no
invasiva), definida como necesidad de soporte igual o mayor a 16 horas al dia,
durante los ultimos 14 dias.

- Paralisis completa de extremidades, definida como presencia de fuerza menor 6
igual a M1 en las cuatro extremidades, de acuerdo a la escala de la MRC (Medical
Research Council).

- Paciente recibiendo medicacidon hepatotdxica que no se pueda suspender.

- Infeccién activa o que haya recibido antibidticos en los 14 dias previos a la
infusion.

- Paciente portador de una enfermedad cardiaca, hepatica o renal preexistente

gue impliquen un alto riesgo para recibir tratamiento con terapia génica.

El antecedente de haber recibido previamente terapia con otro fairmaco como Nusinersen
o Risdiplam serda considerado dentro de la evaluacion por la Comision para la

recomendacion del farmaco solicitado.

! Edad de 9 meses definida a solicitud de la autoridad para homologar este protocolo a los utilizados en
Argentina. La evidencia disponible, tanto en estudios de cohorte como para aquellos de un sdlo brazo, incluye
personas de hasta 6 meses de edad, por lo que la evidencia disponible actual se aplica a nifios y nifias con
diagndstico de AME tipo 1 que presentaron inicio de sintomas antes de los 6 meses de vida.
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ACERCA DE LA COMISION AD-HOC

Conformacion de la Comisién:

La Comisién se conformara por medio de resolucion exenta cada vez que la Autoridad solicite

la evaluacion de casos en quienes se plantee, como opcidn terapéutica, la administraciéon de

Onasemnogén abeparvovec. La Comisidn estara conformada por:

Tres profesionales médicos expertos clinicos especialistas en manejo de AME,
integrantes de la Sociedad Chilena de Psiquiatria y Neurologia de la Infancia y la
Adolescencia.

Representante de la Oficina de Bioética, Gabinete de Subsecretaria de Salud Publica.
Representante del Departamento de Evaluacion de Tecnologias Sanitarias y Salud
Basada en Evidencia, Division de Planificacién Sanitaria, Subsecretaria de Salud
Publica.

Representante del Departamento GES, Redes Complejas y Lineas Tematicas, Division
de Gestidn de la Red Asistencial, Subsecretaria de Redes Asistenciales.
Representante de la Oficina de Condiciones Crénicas Complejas y Enfermedades Poco
Frecuentes, Division de Prevencién y Control de Enfermedades (DIPRECE),

Subsecretaria de Salud Publica.

Forma de funcionamiento de la Comisidn:

La Coordinacién de la Comision estara a cargo de la Subsecretaria de Salud Publica,
desde la Divisidn de Prevencidn y Control de Enfermedades.

El quorum minimo para sesionar sera de al menos el 50% de los integrantes de la
Comision.

Las decisiones que se determinen en cada sesion se tomaran con voto de mayoria
simple de los asistentes de dicha reunidn, sin perjuicio que en el acta se pueden
consignar las opiniones divergentes y sus fundamentos.

La sociedad cientifica que definid a los especialistas participantes debera designar a

otro profesional que cumpla con lo sefalado en el presente documento para




desempeifiar, en las reuniones, funciones de subrogancia en el caso necesario. Sobre
qguien(es) se aplicaran las mismas condiciones de participacidon descritas en este
documento.

5. La Comisién levantard actas de cada sesidn, en la que se dejard constancia de la
fecha, personas asistentes, los principales aspectos comentados y de los acuerdos
adoptados. Estas actas deberan ser aprobadas por los miembros participantes de la
sesidén y no tendran caracter publico, de modo de resguardar los datos personalesy
antecedentes clinicos de los casos evaluados.

6. La Comision emanard un informe final por cada caso evaluado, que se entregara
bajo comunicacion reservada a la autoridad solicitante. Este informe contendra la
sintesis de la evaluacién del caso realizada y la recomendacion final, en respuesta a
la solicitud recibida desde la autoridad. Sélo los padres, en su condicidon de
representantes legales de los nifios y nifias evaluadas, estan facultados para hacer
publico el informe de la evaluacién del caso clinico, por tratarse de informacion
sensible protegida por la Ley N2 19.628 sobre la proteccién de la vida privada.

7. Todos los miembros de la Comisién tendran una participacién ad honorem, y no
habra retribucién adicional al de su quehacer habitual. Ademas, deberan presentar,
previo a la revision de antecedentes clinicos, una Declaracién de Conflictos de
Intereses y un Compromiso de Confidencialidad, conforme a los formularios que
disponga para tales efectos el Ministerio de Salud, lo que debera ser conforme con

la informacién correspondiente a los 12 meses anteriores a la fecha de declaracion.

FLUJO DE DELIBERACION DE CASOS EN LA COMISION AD-HOC

El flujo de discusion de casos clinicos para esta condicion de salud se organizara en etapas:

1) Via de ingreso de los casos a evaluar en la Comision:
Luego de que el profesional médico tratante manifieste su interés a la(s)
autoridad(es) de salud (Ministro/a, Subsecretario/a de Salud Publica 6 SEREMI de
Salud), ésta sefialard la via de ingreso del caso a la Comisidn, referida en el punto 2.
El profesional médico tratante debe ser un especialista relacionado con la
enfermedad en andlisis y contar con el debido registro en la Superintendencia de

Salud.



2)

El paciente deberd contar con la indicacion médica del tratamiento solicitado
realizada por su médico tratante, oficializada a través de la receta médica, que debe
indicar posologia y compuesto activo del producto. Si el paciente no cuenta con la
indicaciéon médica del tratamiento solicitado, no podra ingresar al proceso de
solicitud.

Antecedentes obligatorios requeridos para la solicitud de evaluacién por la
Comisidn:

Cada profesional médico tratante luego de ser derivado por la autoridad, debe
realizar la solicitud de evaluacion por la Comisidon enviando los documentos
requeridos al miembro de DIPRECE que cumple con el rol Coordinador, al correo
dispuesto para ello: comisionepof@minsal.cl.

Los documentos que debe enviar son los siguientes:

e Consentimiento de los padres o cuidadores para compartir la informacién
clinica del paciente y poder ser presentando el caso a evaluacién en la
Comisién. Modelo disponible en Anexo 1.

e Formulario estandarizado de solicitud: incluyendo datos de identificacion,
informacion de la condicién de salud del paciente actualizada por el
profesional médico tratante, check list de criterios de indicacion actualizados
y antecedentes de laboratorio/imagenolégicos. Disponible en Anexo 2.

e Resumen clinico actualizado: incluyendo el tratamiento actual y la evolucidon
observada.

e Receta médica: con indicacién del medicamento solicitado y realizada por el
médico tratante.

e Examenes de confirmacion diagnéstica.

e Declaraciéon jurada simple del médico tratante: en que el profesional
declare ser el médico tratante del paciente presentado a la Comisién y que
los antecedentes proporcionados son reales, completos y fidedignos. En el
Anexo 3 se encuentra disponible el formato tipo de declaracién jurada

simple.

Todos los requisitos para la evaluacién son de responsabilidad del profesional médico

tratante y el centro de origen de cada paciente. La Comisidn no financiara estudios ni
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examenes vinculados con la presentacion del caso del paciente para evaluacion. No se
recibirdn antecedentes que no sean enviados por el médico tratante ni documentos que

no sean enviados por la via establecida por este protocolo en el punto 2.

3) Evaluacién de admisibilidad:

El Coordinador de la Comisidn sera el encargado de revisar que la solicitud realizada
por el médico tratante cuente con todos los documentos requeridos e individualizados
en el punto anterior. Para la evaluacion de admisibilidad, el Coordinador tendrd un
plazo maximo de 3 dias habiles desde la recepcién de la documentacion. No se
ingresaran pacientes a evaluacion de la Comision que cuenten con documentacion
incompleta. El Coordinador solicitara completar los antecedentes al médico tratante en
caso necesario, como requisito para ingresar al paciente a la Comisidn, para lo cual el
médico tratante tendra plazo maximo de 3 dias habiles. En el caso de que el profesional
tratante no cumpla con el envio de los antecedentes solicitados en el periodo definido,
debera hacer envio de la totalidad de los documentos individualizados en el punto 2,
actualizados a la fecha de envio.

4) Activacion de la Comision:

Luego de contar con la resolucidn exenta que constituye a la Comisién AD-HOC, sus
miembros seran citados a reunidn, previo envio de los antecedentes del paciente, para

gue estén en conocimiento de el o los casos clinicos que se presentaran en la sesién.

La Comision serd convocada a sesién por la Coordinacion en un plazo maximo de 72
horas, desde la declaracidon de admisibilidad de la solicitud. La Comisién podra citar al

profesional médico tratante para presentar el caso segun necesidad.

Corresponde a una funcidon de la Oficina de Condiciones Crénicas Complejas y
Enfermedades Poco Frecuentes de la DIPRECE, que se realicen las gestiones pertinentes
para solicitar la actualizacién de la evidencia cientifica disponible, considerando tanto
la efectividad, como la seguridad y vinculacion con las Guias Clinicas nacionales e
internacionales disponibles al momento de presentacién de la solicitud, la cual sera
responsabilidad del Departamento de Evaluacidon de Tecnologias Sanitarias y Salud

Basada en Evidencia de la DIPLAS.



5) Sobre la sesidn de constitucién de la Comisién:

La sesion de constitucidon tendra cuatro momentos establecidos:

a) Apertura: donde la Coordinacion presentard las normas de funcionamiento de
la Comision.

b) Presentacion del caso: se realizara la presentacién de los antecedentes clinicos
del paciente y los miembros de la Comisidn podran realizar preguntas
clarificadoras si lo estiman pertinente.

c) Revision de la Evidencia cientifica disponible: un profesional del MINSAL
realizara la presentacion de la ultima revision sobre el tema realizada por ETESA,
en caso de que la Comision lo estime pertinente.

d) Deliberacion: la Comision deliberara sobre el caso y determinard su
recomendacion, acerca de la pertinencia de apoyar o no la indicacion del
tratamiento solicitado, o bien podra solicitar una nueva sesién, en un plazo
maximo de 5 dias habiles, para evaluar nuevos antecedentes, citar a otro
experto invitado que aporte nueva informacién o evidencia y/o citar al médico
tratante.

En caso de requerir una tercera sesién, o mas tiempo para deliberar, el
coordinador de la Comisién podra solicitar prérroga a la autoridad solicitante,
teniendo siempre presente el momento de oportunidad para el acceso al
medicamento en el caso particular en evaluacion.

6) Sobre la recomendacion de la Comision:

La Comision elaborarda un informe con su recomendacién, el que serd

responsabilidad de la coordinacidn de la Comisidn, que recogera los argumentos de

la determinacion de los especialistas.

El informe se entregara en un plazo maximo de 5 dias habiles desde el dia de la
sesion de deliberacién, a la autoridad solicitante, via memorandum reservado. El
documento deberd ser aprobado por la mayoria absoluta de los integrantes de la
Comisidn, y sera firmado por el/la jefe/a de la Divisién de Prevencién y Control de

Enfermedades.
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7) Sobre el cierre del proceso:
La autoridad determinara el mecanismo de comunicacion al profesional médico
tratante, quien sera el responsable final de informar a la familia de esta resolucién

y de la entrega del documento de informe final.

La autoridad, considerando el contexto de la solicitud, tendra la facultad de pedir
una reevaluacion, en el caso de que aparezcan nuevos antecedentes o nueva

evidencia a considerar.

El Coordinador de la Comisidon sera responsable de mantener registro estructurado

de los casos evaluados y de sus respectivos informes finales.

8) Apelacién:
En el caso de que el profesional médico tratante no esté conforme con la decision
informada, existird la posibilidad de apelacion. EI médico tratante serd el
responsable de volver a presentar al paciente en un plazo maximo de 5 dias habiles
desde que recibe el informe, con los nuevos antecedentes que estime conveniente,
por la misma via de ingreso ya establecida.
La apelacion debe ser revisada por la Comisidn y ser respondida adecuada y

oportunamente, de acuerdo a los plazos descritos previamente.

SOBRE LA SOLICITUD DE ANTICUERPOS

La solicitud y gestidn de los anticuerpos AAV se define como responsabilidad del profesional
médico tratante, quien podra postular a evaluacién por la Comision mientras la toma de
muestra y resultado se encuentran en proceso. En caso de un resultado positivo, se

permitira la repeticion del examen en un plazo maximo de dos semanas.

SOBRE LA COMUNICACION DEL RESULTADO A LA FAMILIA

El profesional médico tratante serd el responsable final de informar a la familia de esta

resolucién y de la entrega del informe final.
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Se debe resguardar la entrega de informacion fidedigna, basada en la mejor evidencia
disponible, de una manera empatica, centrada en la persona y su familia, y considerando
los enfoques de derechos humanos, género y autonomia, que deben regir toda atencién de

salud.

Se debe considerar la entrega de informacidn a personas menores de edad, de acuerdo con
su nivel de comprensién y autonomia progresiva, y a los cuidadores, de acuerdo a su estado

emocional y psicosocial, al momento de la retroalimentacion.

El profesional médico tratante podra solicitar a la Comision colaboraciéon o asesoria técnica

al respecto, previo a la entrega de la retroalimentacion a la familia.

La Comisidn debe orientar y capacitar en caso de que sea solicitado al médico tratante en

la entrega del resultado del Informe Final
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ANEXO 1: Consentimiento informado de los Padres, cuidadores o tutores legales, para
compartir la informacion clinica del paciente y poder ser presentando el caso a
evaluacién por la Comisién.

Yo, , cédula de identidad
numero , en calidad de (madre/padre/tutor legal)
de (nombre del paciente)

, cédula de identidad numero
, manifiesto, a través de este documento, que fui
informado/a suficientemente y comprendo la justificacién, los objetivos y los
procedimientos necesarios para la presentacion del caso de nuestro hijo(a), en la Comisién
Asesora Extraordinaria ad-hoc definida por el Ministerio de Salud.

La evaluacién del caso clinico de nuestro hijo(a) en esta instancia, es completamente
voluntariay, si en algin momento decidimos no consentir que se continue con este proceso,
esto no le afectara en su atencién de salud.

No hay riesgos por participar en esta instancia de evaluacidn para mi hijo(a).

La informacién entregada acerca de la condicién de salud de nuestro hijo(a) serd
confidencial, y sdlo sera utilizada en el contexto de la presentacion del caso a la Comisidn.

Asi mismo, declaro que fui informado/a del proceso por el médico tratante, tuve
oportunidad de aclarar mis dudas y que éstas fueron resueltas a mi satisfaccidon. Asi mismo,
comprendo que tengo derecho a plantear cualquier nueva inquietud que tenga, antes,
durante y después del proceso.

Nombre:
Numero de cédula de identidad:
Firma madre/padre/tutor legal:

Nombre del profesional médico tratante que solicita consentimiento para enviar a
evaluacion el caso:

Numero de registro superintendencia de salud:
Numero de cédula de identidad:

Firma médico tratante:
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ANEXO 2: Formulario de solicitud de evaluacién por la Comision.

Datos generales:

Nombre Completo: RUT
Fecha de Edad actual
Nacimiento: (afios/meses/dias)
Diagndstico Atrofia Muscular Espinal Tipo 1
Defecto genético ( ) Delecion homocigota Copias SMIN2

() Otra:

Antecedentes clinicos:

Antecedentes perinatales

Comorbilidades

Edad de inicio de los sintomas

Descripcion del cuadro clinico inicial

Hospitalizaciones previas (fecha, diagnosticos y

efecto sobre la evolucion del paciente)

Peso actual del paciente (fecha)

Puntaje CHOP-INTEND al diagnostico y fecha

(si esta disponible)?

Puntaje CHOP-INTEND al diagnostico y actual

(si esta disponible)

Uso previo de Nusinersen SI( ) NO ()
(Es parte de un estudio de Nusinersen? SI( ) NO ()
Uso previo de Risdiplam SI( ) NO( )
(Es parte de un estudio de Risdiplam? SI( ) NO ()

2 The Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders (CHOP-INTEND). Disponible
en Anexo 4.
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Uso de ventilacion mécanica invasiva SI( ) NO ()
Uso de ventilacion mécanica no invasiva SI( ) NO ()
Horas diarias totales de uso de ventilacion mecanica,

si corresponde

Presenta paralisis completa de extremidades SI( ) NO ()
(El paciente tiene contraindicacion de recibir | SI( ) NO ()
corticoides?

Laboratorio:

Dosaje negativo de AC AAV9 (fecha)

Tiempo de protrombina/INR (fecha)

Pruebas hepaticas (fecha)

Recuento de plaquetas (fecha)

Otros examenes

Indicacion del médico tratante:

Tratamiento actual

(En la actualidad el paciente cuenta con indicacion

del farmaco solicitado?

Meédico solicitante:

Nombre completo

RUT

Registro superintendencia de salud

Firma
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ANEXO 3: Declaracidn jurada simple de veracidad por médico tratante.

DECLARACION JURADA DE VERACIDAD Y SEGUIMIENTO

DECLARACION JURADA SIMPLE DE VERACIDAD DE LA INFORMACION Y COMPROMISO
DE COLABORACION CON EL SEGUIMIENTO

Comision Asesora Extrordinaria AD-HOC

Yo , RUT: , de

profesion , registro superintendencia de salud N°

, con domicilio en ,

declaro ser el médico tratante de el/la paciente

, RUT y que la

informacién presentada para solicitar la evaluacidn de el/lapaciente por la Comisidn Asesora
Extraordinaria AD-HOC para la evaluacién del caso es veridica y que los documentos que
acompafan dicha postulacién son copia fiel de los originales. Ademas, en caso de que el/la
paciente reciba Onasemnogén abeparvovec, me comprometo como médico tratante a
entregar, en la formay frecuencia que defina la autoridad, la informacién para el seguimiento
dispuesta en este protocolo, con el objetivo de colaborar con un registro estructurado de la
evolucién clinica de el/la paciente, los efectos adversos pesquisados y eventuales

complicaciones.

Nombre completo

RUT

Firma
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ANEXO 4: The Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders

(CHOP-INTEND).

Name:

CHOP INTEND

Feeding support:

Respiratory support:

Date of Evaluation: / Z

None [

Medical Record Number: _ Date of Burthe

Current health: Good heatth [ URI[T] Other illness [}

Diagnosis:

Time of evaluation:

Nasogastric Tube []
None [ BirAP[] for

Age

Gestational age:

Gastrostomy Tube [}

Recent surgery (- B

The Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders

Time since last feeding:

hours/day Time off BiPAP at testing
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Lipgwer stimsulate infant w Worsat srversent 2 ’::;:f“‘“‘
sxtremity) failitute rospomse § R
Finger mwervsmeny i
M mnovement of Lt 5}
2 R Oirserve throughost Astigravity b ssovemaent 4 1. Bt wide
sesting {achioves foet and knees off surfacey
B i Antigravity hip adductionfinternal sotation 3
Huromnen May smweight Hinb or Chnees off surface )
Shaowee stirpatate infan 1o Ative gravity 3 ooe ¢ 5 ::::wmm
extremity s Cociifinbe R :
Askie movernent 1
N smsorvernent of lbs {1
3 Nuagrasae Cigep wrengih: place Madatains hand grip with shosdder off bed 4 1. st sinder
Fianger in padi and 1y mwm:f::“?‘";:%:%:&é:ﬁ sucface 3
Hand grip antil shwsnloer ceses ] Mmma;;«,ﬁr:; \n&:: fewears ‘)Z :;x;riaar 2 R f,:;:;*’%
o aurface ODATVE Maintains grig only with s Sraction 1
T p— M atteanpt 1o maintain grasp {3
grosp
By wse vy of siriiar
dhassneter for older
adsibadeen
4 Supine head sidine Wisneal Ratbons is R Fromm maximnn rotation o midline 4 LR Bewt wide
given with 1oy Turns head part way back o mldline 3
Head in If head ix mainsained Maintaine madiine for § or e seconts 2 r z::;nwm
srnicitine with ins meicttine for § Maintains rudline, bess thas & seconds 1 =1
wisaal i Plie i ih Homwd Lalls to n«):;; i;: ,:acnm«- T ORI {
acimmertation < maxtmum availalbde
Feation wd provide
winsead stimuslation o
sncurage wudiine




s SBupine, oo diaper Hips Dexed and Keeps kooe of 1 surface of bead 5 % weo or Hifts 4 i Best side
SO . 1
adducted Koops knoes off surface of hed 15 s 2 m’ v
Hipadductors Feor hip width apars Nos sttt to maintain knoes off sorface (8]
arwd thighs paratiel.
ke stightly apart
1. Holding nfant’s When teaction o appliod ot the end of the
6 mancuver, rolls 10 prone with lateral head 4 ToR | powside
Supine lower thigh, flex hip righting
Rolting: Rodis through side lying into prone without 3
: farons At sadey and koee and adduct lateral head righting, clears weight-bearing
elicied § arm to vl
Keep side tested up across midline Pelvis, trunk and arm it from support surfsce, | 3 To L.
tegs® head turns and rolls onto side, arm comes thru
roll away from the hringing pelvix vertical 10 front of ;krm@um
Pelvis and trunk 1 from support surface and 1
hoad turns o0 side. Arm remains behind trunk
Side tested maintain fraction and Pelvis lifted passively off suppon surface. 0
panse in this position .
2. 1f infant rodls 1o side
apply traction at a 457
diagonal o body and
pause to allow infant to
attemgnt 10 derotate
hosdy
oy 1. Hold infant &t the Rolls o prone with lateral head nghting 4 To R | Beswsd
s Rofls into prone without lateral head righting:
il i must clowr weight-bearing arm completely 1o 3
Rolling: T ntiakied - hould o Simish coll
. Raolis onto side, leg comes thru and adducts, 2
elicited from i the pelvis vertical
Keep side tested
N : i o Head tums 10 side and shoulder and taunk it | | To L. | Bravehon
ol away from the lunb and panse with from susface "
Ncadmmwm;hadyw‘uhw« O
Side tested the shosulders vertical shouldey lifis passively
atlow infant & derotate
Qa1 the pelvis achieves
vertiwal Costioue 1o
provide traction
8 Side-lying wih Prompt reach for 3 toy Clears hand from surface with antigravity arm | ¢
SOV - L Hew side
upper anm at W of presented @ arms Able o flex shoulder 0 4% degroes, without
Shoulder and ISravIty anm movement
shoulder extension tength at shoulder level Fleaes eibow after arm comes off body 2
1t < Hreazelton
flexion st eibow flexion {may provide Able to get arm off body 1 R b
horizomtal No attempt
Aot and supported on stirnulation and 0
shduction body  (restrain BHIErVe SPORIGREONS
fower arm if movement’
needed)
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9 Present fus at Adwh o fexes shoulder 1o 60 degr 4
Sitting in lap of 00 aiidiine and ot Abducts or Hexes shoulder to 30 degroes 3
Ay shaiher fexion o¢ sbd )
Shoulder
’ it with head and shasslder level st arms o e 0 T
flexion trunk support (207 length No attempt 1o it arm 0
& ERow recting) (may provide Bowar
Nexion stimulation and
observe spontaneous
movement:
10 Sitting in lap or Tickle plantar surface Extends knee 10 > 435 degrees 4 Best siche:
over edge of mat of foot Extends koce 15 1o 45 degrees 2
with head and wunk | O geatly pinch toe Any vistble kaee extcusion 1 .
No visible knoe estension 4] State:
suppeort {20 recting
thigh horvronial 1o
ground
11 TRoAd ks aganst o Stroke the foot of Hip flexion or knee Nexion > A 4
bady with legs froc, facing pinch ibe 10e Any hip flexion or knee flexion 3 _—
Hip Nexion and ontward, Supgent st the Ankle dorsiflexion only 2
sdommen with the ks N—— .
foot No active hip, knee or ankle motion 0 Brarelton
Toand peating Detwren you State:
dorsiflexion s wnd thoras
12 Place the infant in ring Antains head upright from flexion and turns 4
head side to side
Sitting with support | sit with head erect and Maintains head upright for >15 sec 3
Head comtrol® {for bobbing head control score a 23
at the shoulders and given at the Muiotsns head i nudiing for >8 sec. wah the head 2 Score:
sipped in up to 30 of forward flexion of caiension
trunk erect shoulders (front and Actively hifts or rotstes head twice from flexion 1
within 15 seconds
back). o et credin if % in time with ing
No response, head hangs 0 g&m
(may delay scoring a
grade of 1 and 3 until
end of test)
13 Supine Traction response: Flexes elbow 4
pull to sit extend arms Visible bice ‘*‘“’“’m:‘”"h; 1 without elbow 2 Best side:
Elbow flexion a1 45 6 angle. 10 No visible contraction -
Score with item State:

point of nearly lifting
head off surface
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14 Supine Traction response: hold Lafts bead off bed 4
in meutral proximal 1o Visible muscle contraction of SCM v, Soore
Neck Flexion wiist and sheoulder at 459, No muscle contraction 0 —
Score with hems 10 point of nearly lifting State:
13 hrad off surface
15 Ventral suspension: | Stroke aloag the spine from Extends head fo horizontal plane or above 4
Prone. held in cne meck 1o sacrum. The Extends head partially, but not w0 horngontal 2 Soore
Head/Neck o p— coronal axis of the head No head extension 0
Extension e whee paraliel to the bed g‘:;‘f““’"
- surface = 0 degrees
(horizontal}
16 Stroke Right then Left Twasts pelvis towards stimalus off axis 4 Best side
thromcolunbar paraspinals Visible paraspinal muscle contraction 2
Spinal Veotral suspension: | of tokle abdomen o fo No response 0 mm
Incurvation Prone, held in one o 1l andants with
(Galant) hand upper mtegratesd Cialant
For wfant over 10 kg
abdomen
knees and head may touch
Total score, best score on each side for each item (maximum 64 points):

Figura extraida de: Glanzman AM, Mazzone E, Main M, Pelliccioni M, Wood J, Swoboda KJ,
Scott C, Pane M, Messina S, Bertini E, Mercuri E, Finkel RS. The Children's Hospital of
Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders (CHOP INTEND): test development and
reliability. Neuromuscul Disord. 2070 Mar;20(3):155-61. doi: 10.1016/j.nmd.2009.11.014.
Epub 20170 Jan 13. PMID: 20074952, PMCID: PMC3260046.
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