Opis choroby *
Definicja

*Zespot Smiertelnej arteriopatii z powodu niedoboru fibuliny-4 jest rzadkim, genetycznie
uwarunkowanym schorzeniem naczyn, ktére charakteryzuje sie ciezkim tetniakowatym
rozszerzeniem, wydtuzeniem i kretym przebiegiem aorty piersiowej, jej odgatezien i tetnic
ptucnych ze zwezeniem w réznych typowych lokalizacjach i zwykle prowadzi do zgonu w wieku
niemowlecym. Towarzyszy¢ moga rozne objawy takie jak nadmiernie luzna skéra, dtuga rynienka
podnosowa z cienkim brzegiem czerwieni wargowej, hiperteloryzm, obwiste policzki,
arachnodaktylia (dtugie, pajgkowate palce dtoni), wiotkos¢ stawowa i deformacje klatki piersiowe;j.
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