Morquio A'h hastalarda devam eden ¢oklu sistemik degerlendirmeler ®

Degerlendirmeler

Kas-iskelet
Standart iist uzuv fonksiyon testi, radyografiler

Solunum
EVC, MVV, solunum huz, oksijen doygunlugu, gece boyunca uyku ¢alismas:

Narolojik
Nérolojik muayene
diiz radyograh
MRG taramasi

BT taramasi

Kardiyovaskiiler
Elektrokardivogram

ekokardiyogram
kalp huz

Oftalmolojik
Refraktif hata ve géz ici basing

Odyolojik
Multimodal isitme degerlendirmesi

Karn bilgesi

Gastrointestinal sorunlara dair degerlendirmeler

Dental
Az sagh@gimin degerlendirilmesi

Dayamkhihk
6MWT

Yasam Kalitesi
Tekrarlanabilir, yaga uygun Yagam Kalitesi anketleri (6rnegin, EQ-5D-5SL)

Hendriksz, Am I Med Genet Part A, 2014'ten uyarlanmmshr.

Sikhik

« Tamda/baslangicta, yilda bir

« Tamda/baslangicta, yilda bir

« Tamda/baslangicta, her ziyarette (minimum, 6 ayda bir)
« Tamda, 1 ila 3 yilda bir

« Tamda, yilda bir

+ Klinik agidan endike oldugu zaman

« Tamda, 1 ila 3 yilda bir, klinik olarak belirtildigi zaman
« Tamda, 2 ila 3 yilda bir, klinik agdan endike oldugu zaman
« Tamda, yilda bir

« Tamuda, klinik apidan endike oldufu zaman

« Tamda, yilda bir

« Klinik agidan endike oldugu zaman

« Tamda, yilda bir

« Tamda, yilda bir, ERT"nin baglabilmasindan énce ve sonrasinda diizenli olarak

« Tamda, yilda bir

Kisaltmalar: 6MWT, 6 dakikalik yorome testi; BT, bilgisayarh tomografi; ERT, enzim replasman tedavisi; FVC, zorlamah

vital kapasite; MRG, manyetik rezonans goruntoleme;



