Morquio A'mn (MPS IVA) klinik bulgular

Organ sistemi mplikasyonlar
Kardiyovaskiiler™ Mitral ve aort kapaklannin agir derecede kalinlagmas sik goruliir ve sunlara yol acar:
+ Kapak yetersizligi +» Kapak stenozu
« Sol ventrikil hipertrofisi - Oliam
Pulmoney 57101 Hava yollarinda belirgin GAG birikimi, gégiis duvarinda restriksiyon, solunum kas1 zayifhg ve servikal
miyelopati sonucu ok faktérli etiyoloji meydana gelir ve sunlara yol acar:
+ Uykuda diizensiz solunum (6rnegin, obstritktif uyku apnesi) + Solunum yetmezligi
« Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlan - Olitm
« Ust hava yolunun kollabe olmas:
Nirolojik 52 Yumusak doku kalinlagmas: ve odontoid hipoplaziden kaynaklanan, siddetli iist
servikal omurilik stkigmas sik gériiliir ve sunlara yol agar:
« Servikal miyelopati
- Tetrapleji
+ Olim
Kas-iskelet'* Onemli ve iyi karakterize edilmis iskelet ve bag doku tutulumu sunlarla sonuglanar:
+ Boy kisahign » Odontoid hipoplazi
+ Boyun/servikal omur sikismasi + Gogis protrisyonu
+ Kemik deformitesi « Kifoskolyoz
« Dizostozis multipleks « Eklem laksisitesi
Romatolejik>* Asapidakiler dahil, birden fazla romatolojik bulgu:
« Eklem hipermabilitesi
+ Bag dokunun bozulmasi
« Zayf tutus, giyinme, kisisel hijyen ve yazmada gittikce artan sekilde zorlanma
Oftalmolojik ***** Keratositlerde ve endotel hiicrelerinde GAG ve lipid birikimi sunlara yol agar:
+ Yaygin kornea bulaniklig
+ Kataraktlar
« Gorme keskinliginde azalma
Kulak, burun ve bogaz ¢ Sensoringral GAG birikimi, tekrarlayan st solunum yolu enfeksiyonlan ve ossikul
deformitesi sunlara yol acar:
« Kangik isitme kayb
« Omriin ikind on yihna kadar siddetli, gittikce artan isitme kayb
Karin bilgesi™ » Hepatomegali
« Splenomegali
Dental ® Siddetli dental belirtiler ve semptomlar
« Zayf dis gelisimi « Genis aralikh digler
» Dig ciriikleri « Kurik riski

+ Anormal ince dis minesi

Kisaltmalar: GAG, glikozaminoglikan; MPS, mukopolisakkaridoz.



