Niedobor odpornosci zanomalia czynnika H
Kod Orpha: 200421 Kod OMIM: 609814

Opis choroby *

Definicja

*Niedobdr odpornosci zanomalig czynnika H jest rzadkim, genetycznie uwarunkowanym,
pierwotnym niedoborem odpornosci, ktéry charakteryzuje sie zwiekszong podatnoscig na
nawracajgce infekcje, zwykle o ciezkim przebiegu (wywotane szczegdlnie przez Neisseria
meningitidis , Escherichia coli i Haemophilus influenzae ) oraz wystepowaniem zaburzen
czynnosci nerek i/lub choréb autoimmunologicznych. Zwykle objawia sie zapaleniem ucha
sSrodkowego, zapaleniem oskrzeli, zapaleniem opon mézgowych i/lub posocznicg, a takze
krwiomoczem/biatkomoczem, astmg, zespotem nerczycowym, zespotem hemolityczno-
mocznicowym, zapaleniem ktebuszkédw nerkowych i/lub toczniem rumieniowatym
uktadowym. W laboratoryjnej analizie surowicy obserwuje sie niedobdr czynnika H, a takze
obnizony poziom czynnika B, properdyny, sktadowej C3 dopetniacza oraz koricowych
sktadowych dopetniacza.
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Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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