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Приложение Б. Алгоритм действий врача [14] 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

Дети с болезнью 

Гоше 1 типа, вновь 

выявленные 

Без симптомов С симптомами 

Диагностированы 

с помощью 

скрининга 

Имеют 

минимальные 

проявления 

Контроль 

через 12 мес. 
N370S/N370S N370S/другие 

Контроль через  

6 мес. 

Появление 

симптомов и лаб. 

изменения 

ФЗТ 30/60 Ед/кг 

1раз в 2 недели 

Стабильны 

Тяжелые 

проявления 

болезни 

ФЗТ 30/60 Ед/кг 

1раз в 2 недели 

ФЗТ 60 Ед/кг  

1раз в 2 недели 

Примеры тяжелых проявлений 

болезни: 

 массивная спленомегалия 

 значительная задержка 

роста 

 частые кровотечения 

 поражение легких 


