Zapalenie naczyn z powodu niedoboru ADA2
Kod Orpha: 404553 Kod OMIM: 615688

Opis choroby *

Definicja

*Zapalenie naczyn z powodu niedoboru ADA2 jest rzadka, genetycznie uwarunkowanga,
ogoblnoustrojowg chorobg reumatologiczng, spowodowang mutacjami inaktywujgcymi
deaminaze adenozyny 2, ktéra charakteryzuje sie kombinacjg réznych cech zapalenia
autoimmunologicznego, zapalenia naczyn i tagodnego niedoboru odpornosci. Zmienny obraz
kliniczny obejmuje przewlekty lub nawracajgcy ogélnoustrojowy stan zapalny z gorgczka,
sinos¢ siatkowatg (livedo reticularis) lub groniastg (livedo racemosa), udar niedokrwienny lub
krwotoczny o wczesnym poczatku, neuropatie obwodowg, béle brzucha, powiekszenie
watroby i sledziony, nadci$nienie wrotne, skorne guzkowe zapalenie tetnic, zmienng
cytopenie i niedobdér immunoglobulin.

Dane
Klasyfikacja Synonimy
Choroba Vasculitis due to DADA2
Vasculitis due to DADA2
Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10
404553 615688 M30.8
Kod ICD11
*7rddio
orpho;w et

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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