Avaliagées multissistémicas continuas em pacientes com Morquio A '

Manifestacbes da Morqud: exemplo, EQ- Frequéncia
Musculoesqueléticas « Teste padronizado da fungio da extremidade » No diagnéstico/na visita basal, anualmente
Anormalidades no esqueleto e nas articulages sio as superior, radiografias
manifestacées da doenca mais aparentes e prevalentes . R . . .
da sindrome de Morquio A + Quadris/pelve, extremidades inferiores « At diagnosis/baseline, as clinically indicated
Respiratorias + Capacidade vital forcada « At diagnosis/baseline, annually
Comprometimento respiratério é a principal causa de « Ventilagzo voluntiria maxima
morbidade e mortalidade em pacientes com Morquio A e pode
ser devido a uma doenca obstrutiva ou restritiva » Frequéncia respiratéria

» Saturagio de oxigénio
Neurolagicas » Exame neurolégico » No diagnéstico/na visita basal, em todas
Pacientes com Morquio A podem desenvolver sintomas as visitas (no minimo, a cada 6 meses)

neurolégicos devido & mielopatia decorrente de compressio . Radiografia plana  No diagnéstico, a cada 1 a 3 anos

da medula espinhal

» Exame de RMI » No diagnéstico, anualmente

» Exame de TC » Conforme clinicamente indicado
Cardiovasculares = No diagnéstico/na visita basal, conforme
E importante estar ciente de que a alta frequéncia + Eletrocardiograma Cinicasc s ihdicadd

» No diagnéstico, a cada 1 a 3 anos, Conforme

cardiaca em pacientes com Morquio A é necessiria para « Ecocardiograma clinicarente indicado
Cnnenszzgui pedae ulumesiztilico » Frequéncia cardiaca » No diagnéstico, anualmente
Oftalmolégicas » Erro refratério e pressao intraocular » No diagnéstico/na visita basal, anualmente
Opacidade corneana difusa e problemas de erro refratirio

(astigmatismo, miopia e hipermetropia) sio achados muito

comuns em pacientes com Morquio A e podem levar a acuidade

visual reduzida e fotossensibilidade

Audiologicas « Avaliagio auditiva multimodal » No diagnéstico, anualmente
Perda auditiva neurossensorial, condutiva ou

mista e neurossensorial se desenvolvem com menos frequéncia

em pacientes com Morquio A na primeira década de vida

Abdominais

Manifestagées abdominais de Morquio A incluem hérnias » Avaliagdes de problemas gastrointestinais » Conforme clinicamente indicado
umbilicais, inguinais ou diafragmaticas bilaterais,

hepatomegalia, esplenomegalia (menos comum), e outros

distirbios gastrointestinais (por exemplo, constipacao

crénica, diarreia)

Odontelagicas « Avaliagdes de satide bucal » No diagnéstico, anualmente

Pacientes com Morquio A tendem a apresentar dentes pequenos,
amplamente espacados, frequentemente com esmalte fino,
estruturalmente fracos, e clispides pequenas e pontudas, incisivos

em forma de pas, superficies bocais com cavidades e outras
anormalidades de desenvolvimento de denticio primaria e permanente

Resisténcia «6EMWT » No diagnéstico, anualmente, before and regularly after
Pacientes com Morquio A podem apresentar resisténcia initiation of TRE

reduzida devido ao comprometimento da fungio cardiaca,

respiratéria, musculoesquelética e/ou neurolégica,

o que pode causar impacto significativo na capacidade funcional/mobilidade e QoL

Qualidade de Vida (QoL) + Questionarios de QoL reproduziveis, » No diagnéstico, anualmente
Muitos fatores podem afetar a QoL em pacientes com apropriados para a idade (por

Morquio A, incluindo resisténcia ou mobilidade reduzidas,

dificuldades nas atividades da vida didria, dependéncia

de cuidadores, intervengdes cirtrgicas frequentes, dor e fadiga

Adaptado de Hendriksz, Am J Med Genet Part A, 2014.

Abreviagoes: EMWT, teste de caminhada de 6 minutos; CT, tomografia computadorizada; RMI, ressonincia magnética por imagem; (oL, qualidade de vida.



