Rodzinna hipoplazja nadnerczy wraz z brakiem
hormonu luteinizujacego
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Opis choroby *

Definicja

*Rodzinna hipoplazja nadnerczy z brakiem przysadkowego hormonu luteinizujgcego jest
rzadkg chorobg endokrynologiczng, ktéra charakteryzuje sie miniaturowg dorostg postacia
wrodzonej hipoplazji nadnerczy (resztkowa kora nadnerczy sktada sie z niewielkich
fragmentdéw przetrwatej kory osoby dorostej o prawidtowej strukturze), wybiérczym brakiem
przysadkowego hormonu luteinizujgcego przy prawidtowym mozgu oraz zgonem w okresie
noworodkowym. U pacjentéw wystepuje hipogonadyzm hipogonadotropowy, hipoglikemia,
drgawki, encefalopatia i moczéwka prosta. Od 1988 roku w literaturze nie ma nowych opisow.

Dane

Klasyfikacja Synonimy

Choroba Familial adrenal hypoplasia with absent
pituitary LH
Rodzinna hipoplazja nadnerczy wraz brakiem
przysadkowego LH
Rodzinna hipoplazja nadnerczy, typ
miniaturowy
Familial adrenal hypoplasia, miniature type
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http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=en&Expert=95700

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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