Jatowe wieloogniskowe zapalenie kosci i szpiku z
zapaleniem okostnej i krostkowica
Kod Orpha: 210115 Kod OMIM: 612852

Opis choroby *

Definicja

*Jatowe wieloogniskowe zapalenie kosci i szpiku z zapaleniem okostnej i krostkowicg jest
rzadkim, ciezkim, genetycznie uwarunkowanym zespotem autozapalnym, ktory
charakteryzuje sie uogoélniong neutrofilowg krostkowicg skoéry (zwykle w okresie
noworodkowym) oraz ciezkim, nawracajgcym, wieloogniskowym, aseptycznym zapaleniem
kosci i szpiku z wyraznym zapaleniem okostnej, zwykle obejmujgcym dystalne odcinki zeber,
kosci dtugie i trzony kregéw. Dodatkowo czesto obserwuje sie wysokie stezenia biatek ostrej
fazy (bez towarzyszacej gorgczki) i onychoza (dystrofia ptytek paznokciowych).

Dane

Klasyfikacja Synonimy

Choroba Autoinflammatory disease due to interleukin-1
receptor antagonist deficiency
Choroba autoimmunologiczna z powodu
niedoboru antagonisty receptora
interleukiny-1
DIRA
Niedobor antagonisty receptora interleukiny-1
OMPP
DIRA
Interleukin-1 receptor antagonist deficiency
OMPP
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http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=en&Expert=210115

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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