Desmoplastyczny gwiazdziak/zwojakoglejak wieku
dzieciecego
Kod Orpha: 251940 Kod OMIM:

Opis choroby *

Definicja

*Desmoplastyczny gwiazdziak/zwojakoglejak wieku dzieciecego to mieszane guzy
neuronalno-glejowe, ktére pod wzgledem histologicznym reprezentujg spektrum tego
samego typu guza. Zazwyczaj majg posta¢ umiejscowionych nadnamiotowo, duzych,
torbielowatych mas, z komponentg litg na obwodzie, charakteryzujgcych sie wyraznym
desmoplastycznym zrebem i pleomorficznymi populacjami komoérek nowotworowych,
wykazujgcych réznicowanie w kierunku astrocytow lub komérek zwojowych oraz komorek
stabo zréznicowanych, wystepujgcych w zmiennych proporcjach. Guzy te wystepujg zwykle w
pierwszych 18 miesigcach zycia, powodujg szybkie powiekszanie sie obwodu gtowy,
uwypuklenie przedniego ciemienia i struktur kostnych nad guzem, objawy wzmozonego
cisnienia Srodczaszkowego (b6l gtowy, wymioty, tarcza zastoinowa nerwu wzrokowego),
ogniskowe objawy neurologiczne, a czasem napady drgawkowe.

Dane
Klasyfikacja Synonimy
Choroba DIA/DIG
DIA/DIG
Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10
251940 . D33.0
Kod ICD11
2A00.21
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http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=en&Expert=251940

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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