Zespot bolesnych nerwiakowtokniakow oczodotu i
uktadowych z sylwetka marfanoidalng
Kod Orpha: 300501 Kod OMIM:

Opis choroby *

Definicja

*Zespot bolesnych nerwiakowtdkniakow oczodotu i uktadowych z sylwetkg marfanoidalng jest
rzadkim, tagodnym zaburzeniem nowotworowym otoczki nerwdéw obwodowych, ktére
charakteryzuje sie wystepowaniem licznych, bolesnych, bogatych w mucyne
nerwiakowtokniakow splotowatych umiejscownikowych w oczodotach, czaszce, duzych
nerwach rdzeniowych i btonie sluzowej. Towarzyszg sylwetka marfanoidalna, powiekszone
nerwy rogéwki, wrodzone zaburzenia migracji neurondéw i dysmorfia twarzy, ktéra obejmuje
opadanie powiek, wytrzeszcz, wydatny nos, petne usta, przerost dzigset oraz liczne guzki
podskorne i podsluzéwkowe w wargach i okolicy podjezykowe;j.

Dane

Klasyfikacja
Zespo6t wad
wrodzonych

Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10
300501 - D36.1

Kod ICD11

*Zrodio

orphanet

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.



http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=en&Expert=300501
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