MPS VI'l hastalar i¢in onerilen degerlendirme plam*

Garimtiileme calismas: 1Tk degerlendirmeler 3 ayda bir 12 ayda bir Klinik agrdan endike oldufiu zaman™
MPS VI'min dogrulanmast [ ]
Tibbi dykii " . ™
Fizik muayene [ L
Nirolojik muayene [ ] L
Boy, kilo [ L
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Tanner evres L L]
Fotograflar L] L

Dayamklilik’

12 dakikahk yiriime testi [ ] L
3 dakikalik basamak gikma [ ] L
Oftalmolofi

Gérme keskinligi . L
Kornea muayenesi [ ] L
Gz dibi muayenesi . L
(Gdz igi basing [ o
Refraksiyon [ L

Odyometri [ ] L



Kardiyoloji
Ekckardiyogram
Elektrokardiyogram [

Kan basina

Elektrofizyoloji

Sinir iletirhi ™

Pulmoner fonksiyon
Zorlamal vital kapasite, 1 saniyede zorlamal [ ] L

. . . . £
ekspiratuvar hacim, maksimum géniillii ventilasyon

Uyku ¢alismas [

Gariintiileme calismalar:

Kalca filmleri"

Iskelet tetkiki

Servikal omurgamn esneme/uzama radyografisi

Beyin ve omurgd icin MRG

Laboratuvar degerlendirmeleri

uGAG diizeyleri L] L

ERT uygulanan hastalar icin tamamlayic1
degerlendirmeler

Toplam anti-ASE antikoru® L e

24 aydan sonra yilda bir

Giugliani, Pediatrics, 2007 den uyarlantmstr.
Kasaltmalar: MRG, manyetik rezonans goruntuleme.

*Klinik agidan endike oldugu zaman” ifadesi, genellikle hastahgin ilerleme hizi ve klinik semptomlara bagh olarak 2 ila 3 yilda bir anlamina gelir.
“Bebelklerde, daha sik muayene yapilmas: gereklidir.

“Bag buyumesi durana kadar izlenir.

4 Pubertal gelisim tamamlanana kadar degerlendirmelere devam edin.

*Enzim replasman tedavisi (ERT) tmcesi ve sonras dayamklihk testi paradigmas:: 12 dakikada yoronen mesafe (veya Amerikan Toraks Dernegi



knlavuzlarna gore 6 dakilkahk yorome testi, ancak omceld testte tamamlanan dakikayla tercihen aym uzunlukta olmahdr); 3 dakikada qlalan basamalk sayis.
'Karpal timel sendromunu degerlendirmek icin algolen orta sinir iletimi.

£ Pulmomer fonksiyon testleri zorlamah vital kapasite, 1 saniyede zorlamah ekspiratuvar hacim ve maksimum gonallo ventilasyonu igereceltir.
" Palvisin anteroposteriyor ve "kurbaga bacag” lateral gorintmleri.

‘Beyin ve omuriligin MRG'si, hastanin yagima ve uypumuna bagh olarak sedasyon veya genel anestezi gerektirebilir. Genel anestezi,

MPS5 VI'h hastalar icin onemli risk teskil etmelktedir.

TERT uygulanan hastalarda, sonuglar baslangicta, daha sonra 3., 6., 12., 18. ve 24. aylarda ve bundan sonra yilda bir kaydedilmelidir.
EAnti-ASE antikor testi, sadece klinik gozlem programma kapith ABD hastalan igin kullamlabilmektedir.



