Zespot agenezji zastawki ptucnej, tetralogii Fallota i
braku przewodu tetniczego
Kod Orpha: 101206 Kod OMIM:

Opis choroby *

Definicja

*Zespot agenezji zastawki ptucnej, tetralogii Fallota i braku przewodu tetniczego jest rzadka
wrodzong wadg serca charakteryzujaca sie tetralogig Fallota (zwezenie ujscia tetnicy ptucnej,
otwor w przegrodzie miedzykomorowej, przemieszczenie aorty- aorta ,siedzi okrakiem” nad
obiema komorami i otworem pomiedzy nimi, oraz przerost prawej komory serca), catkowitym
brakiem lub obecnoscig szczagtkowej zastawki ptucnej, ktéra powoduje zaréwno zwezenie, jak
i niedomykalnosc¢ oraz brakiem przetrwatego przewodu tetniczego. Prenatalnie obserwuje sie
powiekszenie serca, wielowodzie, niewydolnos¢ serca ptodu, obrzek ptodu i jego zgon lub po
porodzie, wystepuje sinica i niewydolno$¢ oddechowa z powodu bronchomalacji
spowodowanej uciskiem oskrzeli przez rozszerzone tetnice ptucne. Zespo6t ten czesto
obserwowany jest w delecji 22q11.

Dane

Klasyfikacja Synonimy

Zespo6t wad APV/ADA, Fallot type

wrodzonych APV/ADA, typ Fallota
PVA/ADA, typ Fallota
Zespot braku zastawki ptucnej, tetralogii
Fallota i braku przewodu tetniczego
Absence of pulmonary valve-Fallot tetralogy-
absence of ductus arteriosus syndrome
PVA/ADA, Fallot type

Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10

101206 - Q22.2

Kod ICD11

*Zr6dto
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http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=en&Expert=101206

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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