Карта динамического наблюдения пациентов с болезнью Гоше
	ПМСП, областной уровень (ОДБ, ГДБ)

	№
	Наименование исследования
	Кратность исследования
	Примечание

	1
	Физикальный осмотр
	1 раз в 2 недели
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	2
	Обший анализ крови
	1 год -1 раз в 2 недели
Далее  -1 раз в 3 мес.

При изменении дозы препарата
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	3
	Биохимический анализ крови (общ.белок, щелочная фосфотаза, печеночные пробы, функция почек, электролиты)
	1 год -1 раз в 2 недели
Далее  -1 раз в 3 мес.

При изменении дозы препарата
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	4
	Осмотр кардиолога
	1 раз в год
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	5
	Осмотр невропатолога
	1 раз в 6 мес.
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	6
	Осмотр офтальмолога
	1 раз в год
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	7
	Осмотр ЛОР - врача
	1 раз в год
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	8
	Осмотр ортопеда 
	1 раз в год 
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	9
	Рентгенография бедренных костей
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	10
	УЗИ печени и селезенки
	1 раз в 6 мес.
	Динамическое наблюдение

	11
	МРТ бедренных костей
	1 раз в год
При изменении дозы препарата
	Динамическое наблюдение

	12
	МРТ печени, селезенки
	по показаниям
	Динамическое наблюдение

	13
	Денситометрия
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	14
	ЭЭГ, ЭКГ
	1год -1 раз в 6 мес.
2 год и далее– 1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	15
	Консультация невропатолога
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	16
	Консультация офтальмолога
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	17
	Консультация ЛОР - врача
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	18
	Консультация гематолога
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	19
	Консультация ортопеда
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	20
	Консультация психолога
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	Республиканский уровень

	21
	Консультация координатора по б.Гоше
	1 раз в год
При изменении дозы препарата
	Динамическое наблюдение

Коррекция дозы ФЗТ

	22
	Миелограмма
	1 раз - для верификации диагноза

далее – по показаниям
	Диагностика заболевания 

Исключение вторичной опухоли

	23
	Определение активности β-глюкоцеребризидазы
	1 раз  - для верификации диагноза

далее – по показаниям
	Диагностика заболевания 



	24
	Определение активности фермента хитотриозидазы
	1 год - 1 раз в 3 месяца

со 2 года – 1 раз в 6 мес
	Динамическое наблюдение
Для мониторинга  ферментозаместительной терапии


*Данная карта динамического наблюдения предусмотрена для планового обследования пациентов с  установленным диагнозом болезнь Гоше;

** Первичная диагностика осуществляется на республиканском уровне в НЦП и ДХ, г. Алматы и ННЦМД, г. Астана (определение лизосомальных ферментов);

*** При развитии осложнений и органной дисфункции  кратность исследований по показаниям.
