Avaliacies multissistémicas continuas em pacientes com Morquio A

Musculoesqueléticas
Teste padronizado da funcio da extremidade superior, radiografias « No diagndstico/na visita basal, anualmente

Respiratorias
CVE, MVV, frequéncia respiratéria, saturagio de oxigénio, estudo do sono durante a noite  « No diagnéstico/na visita basal, anualmente

Neurologicas

Exame neurcldgico « No diagndstico/na visita basal, em todas as visitas (no minimo, a cada 6 meses)

Radiografia plana + No diagndstico, a cada 1 a 3 anos

Exame de RMI + No diagnéstico, anualmente

Tc + Conforme clinicamente indicade

Cardiovasculares

Eletrocardiograma, Ecocardiograma, Frequéncia cardiaca + No diagndstico, a cada 1 a 3 anos, conforme clinicamente indicado
« No diagndstico, a cada 2 a 3 anos, conforme clinicamente indicado
« No diagndstico, anualmente

Oftalmologicas

Erro refratirio e pressio intraocular + No diagnéstico, conforme clinicamente indicado

Audiologicas

Avaliacio auditiva multimodal « No diagndstico, anualmente

Abdominais

Avaliacdes de problemas gastrointestinais « Conforme clinicamente indicado

Odontologicas

AvaliacGes de saide bucal + No diagnéstico, anualmente

Resisténcia

6MWT « No diagndstico, anualmente, antes e regularmente apés o inicio da TRE

QoL

Questiondrios de QoL reproduziveis, apropriados para a idade (eg, EQ-5D-5L) + No diagnéstico, anualmente

Adaptado de Hendriksz, And Med Genet Part A2014.

Abreviagtes: EMWT, teste de caminhada de € minutos; TC, tomografia computadorizada; TRE, terapia de reposicio enzimatica; CVFE, capacidade vital forcada; RMI, ressonancia magnética por imagem;
MVV, maximum voluntary ventilation; Qol, quality of life.



