MPS'li hastalarda en sik goriilen solunum yolu tutulumu **

Anatomik bélge Semptomlar Patofizyoloji

KBB unsuru « Kronik rinore + Belirsiz
«» Akintih orta kulak iltihab - letim tipi ve sensdrindral
- Isitme kayb + GAG birikintileri

+ Adenotonsiller hipertrofi

Ust hava yolu » Makroglosi + GAG birikintileri
+» Yutagin daralmasi + Cok faktorli
+ Tam agiz apkhiginin siirlanmasi + Temporomandibiiler eklem mobilitesinde azalma
« Stridor, laringomalasi + Epiglot ve aritenoidlerde birikme ve kas tonusunun azalmasi
Alt hava yolu « Subglottik stenoz + GAG birikintileri
» Trakemalasi/stenoz + Trakeal halkalarin instabilitesi ile birlikte submukoza ve kikardakta GAG birikintileri
+ Bronkomalasi + Submukozada GAG birikintileria
+ Bronsit/pnémoni + Artmus salg) miktari, kot hava yolu agkhg
Restriktif akciger + Progresif solunum yetmezligi + Kifoz, skolyoz, vertebral givdelerin diizlesmesi
hastalign + Kann sisligi + Anormal kaburgalar ve kostovertebral ag

+ Hepatosplenomegali

Uyku bozuklugu + Cogunlukla obstriiktif apne + Hava yolu obstriiksiiyonu
» Merkezi apne ve diizensiz uyku déngiisii miimkiindiir + Merkezi apne: hidrosefali, omurilik sikismasi, néronal
dejenerasyon

Muhelebach, Paediatr Respir Rev, 2011'den uyarlanmstir.

Kisaltmalar: KBB, kulak, burun ve bogaz; GAG, glikozaminoglikan.



