Карта динамического наблюдения детей с мукополисахаридозами
	ПМСП, областной уровень (ОДБ, ГДБ)

	№
	Наименование исследования
	Кратность исследования
	Примечание

	1
	Физикальный осмотр
	1 раз в неделю
	Для оценки общего состояния перед инфузией ферментозаместительных препаратов и мониторинга  ферментозаместительной терапии

	2
	Обший анализ крови
	2 раза в год
	Для мониторинга  ферментозаместительной терапии

	3
	Биохимический анализ крови (АлТ, АсТ, тимоловая проба, общий билирубин, креатинин)
	1 раз в квартал
	Контроль функционального состояния печени

	4
	Консультация ЛОР – врача 
	По мере необходимости (при обострении хронических процессов), но не реже 2 раз в год 
	Динамическое наблюдение за состоянием ЛОР органов 

	5
	Консультация сурдолога
	 2 раз в год 
	Оценки степени снижения слуха и проведения его коррекции (при необходимости)

	6
	Рентгенография органов грудной клетки
	1 раз в год
	Для оценки КТИ и исключения пневмонии 

	7
	УЗИ печени, почек и селезенки
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение

	8
	Магниторезонансная томография головного и спинного мозга


	По  показаниям
	Мониторинг степени сужения краниовертебрального перехода, определение степени поражения головного и спинного мозга

	9
	Электроэнцефалография
	1 раз в год
	Исключение неврологической патологии

	10
	ЭхоКГ, ЭКГ
	1 раз в год
	Динамическое наблюдение за функциональным состоянием сердца

	11
	Доплерография сосудов 
	1 раз в год
	Для исключения легочной гипертензии и поражения аорты 

	12
	Эзофагогастродуоденоеюнокопия
	По показаниям
	определение характера поражения слизистой ЖКТ



	13
	Осмотр глазного дна


	1 раз в год
	определение степени изменения глазного дна



	14
	Компьютерная томография грудной клетки, позвоночника
	По показаниям
	определение степени поражения опорно-двигательного аппарата

	15
	Консультация невропатолога
	1 раз в год
	определение степени поражения нервной системы, коррекция симптоматической терапии

	16
	Консультация кардиологаа и пульмонолог


	1 раз в год
	коррекция нарушений функций органов дыхания и сердечно-сосудистой системы

	17
	Консультация офтальмолога
	1 раз в год
	определение степени поражения органов зрения, коррекция симптоматической терапии

	18
	Консультация хирурга, ортопеда


	По показаниям
	решения вопроса хирургического лечения паховой/пупочной грыж, карпального туннельного синдрома

	19
	Консультация стоматолога
	По показаниям
	Санация полости рта

	20
	Консультация специалиста по  ЛФК и реабилитолога
	2 раза в год
	Для разработки суставов, реабилитация в послеоперационном периоде

	Республиканский уровень

	21
	Консультация координатора по МПС
	1 раз в год
При изменении дозы препарата
	Динамическое наблюдение

Коррекция дозы ФЗТ

	22
	Определение уровней  глюкозаминогликанов в моче
	1 раз в год
	Диагностика заболевания 

Коррекция дозы ФЗТ

	23
	Определение активности альфа-идуронидазы
	1 раз  - для верификации диагноза
	Диагностика заболевания 



	24
	Определение активности идуронат2сульфатазы
	1 раз  - для верификации диагноза
	Диагностика заболевания 



	25
	Определение активности галсульфазы
	1 раз  - для верификации диагноза
	Диагностика заболевания 



	26
	Определение активности арилсульфатазы В
	1 раз  - для верификации диагноза
	Диагностика заболевания 




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

** 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.
