Wodogtowie ze zwezeniem wodociagu Sylwiusza
Kod Orpha: 2182 Kod OMIM: 307000

Opis choroby *

Definicja

A congenital, X-linked, clinical subtype of L1 syndrome characterized by severe hydrocephalus
often of prenatal onset, adducted thumbs, spasticity (mostly evidenced by brisk tendon
reflexes and extensor plantar responses) and moderate to severe intellectual disability. This
subtype represents the severe end of the L1 syndrome spectrum and is associated with poor

prognosis.

Dane

Klasyfikacja Synonimy

Podtyp kliniczny Bickers-Adams syndrome
HSAS
HSAS sprzezony z chromosomem X
Wodogtowie sprzezone z chromosomem X
Wodogtowie ze zwezeniem wodociggu
Sylwiusza sprzezone z chromosomem X
ZespoOt Bickersa i Adamsa
Zwezenie wodociggu sprzezone z
chromosomem X
HSAS
X-linked HSAS
X-linked acqueductal stenosis
X-linked hydrocephalus
X-linked hydrocephalus with stenosis of
aqueduct of Sylvius

Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10

2182 307000 Q03.0

Kod ICD11

LAO4.0
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http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=en&Expert=2182

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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