Niedobor odpornosci T-komorkowej z nabtonkowa
dysplazja brodawkowata
Kod Orpha: 324294 Kod OMIM: 618307

Opis choroby *

Definicja

*Niedobdr odpornosci T-komorkowej z nabtonkowg dysplazjg brodawkowatg (inne nazwy:
dysplazja Lewandowsky'ego-Lutza, zespo6t Cztowieka Drzewa) jest rzadkim, pierwotnym
niedoborem odpornosci, ktéry charakteryzuje sie zwiekszong podatnoscig na zakazenie
wirusem brodawczaka ludzkiego. Objawy choroby pojawiajg sie w dziecinstwie, majg postac
rozsianych, ptaskich, brodawkowatych zmian skérnych. Opisywano réwniez wystepowanie
chtoniaka Burkitta. Na catos¢ fenotypu chorobowego sktada sie prawidtowa catkowita liczba
komédrek T, uposledzona sygnalizacja TCR oraz gteboka obwodowa limfopenia, dotyczgca
komorek T oraz komérek T pamieci immunologiczne;j.

Dane

Klasyfikacja Synonimy

Choroba T-cell immmunodeficiency due to RHOH
deficiency
Niedobér odpornosci T-komorkowej z powodu
deficytu RHOH

Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10

324294 618307 D84.8

Kod ICD11

*Zr6dto

orphanet



http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=en&Expert=324294

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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