Monocytopenia z podatnoscia na zakazenia
Kod Orpha: 228423 Kod OMIM: 614172

Opis choroby *

Definicja

*Monocytopenia z podatnoscig na zakazenia jest rzadkim, genetycznie uwarunkowanym,
pierwotnym niedoborem odpornosci, ktéry charakteryzuje sie glebokg monocytopenig,
limfopenig w zakresie komoérek B i NK oraz znacznym zmniejszeniem liczby komaorek
dendrytycznych. Klinicznie objawia sie rozsianymi zakazeniami pratkowymi i wirusowymi, a
takze oportunistycznymi grzybicami i chorobami pasozytniczymi oraz czesto proteinozg
pecherzykéw ptucnych. Towarzyszy predyspozycja do nowotworéw wywodzgcych sie z
komorek szpiku.

Dane

Klasyfikacja Synonimy

Choroba Combined immunodeficiency with
susceptibility to mycobacterial, viral and fungal
infections
MonoMAC
Niedobdr komorek dendrytycznych,
monocytéw, limfocytéw B i NK
Niedob6r monocytéw - B - naturalnych
zabdjcéw - komorek dendrytycznych
Zespot monocytopenia i zakazenia
mykobakteryjne
Ztozony Niedob6r odpornosci z podatnosciag
na zakazenia mykobakteryjne, wirusowe i
grzybicze
Dendritic cell, monocyte, B and NK lymphoid
deficiency
MonoMAC
Monocyte-B-natural killer-dendritic cell
deficiency syndrome
Monocytopenia and mycobacterial infection
syndrome

Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10
228423 614172 D72.8
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4A00.2

*Zrodio

orphanet

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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