Opis choroby *
Definicja

Rzadka, wrodzona, niesyndromiczna wada rozwojowa przetyku, charakteryzujgca sie
kanalikowatymi lub kulistymi torbielowatymi guzami, ktore sg otoczone podwdjng warstwg miesni
gtadkich, wyscielong nabtonkiem ptaskonabtonkowym lub jelitowym, s3 ciggte lub przylegajg do
przetyku. Torbiel jest zwykle zlokalizowana dystalnie i moze, ale nie musi, komunikowac sie ze
Swiattem przetyku. Wiekszos¢ z nich daje objawy, w tym dysfagie, suchy kaszel, b6l w klatce
piersiowej lub brakiem prawidtowego rozwoju. Zgtaszano réwniez inne objawy, takie jak kotatanie
serca wskutek arytmii, b6l w klatce piersiowej i gorgczka z powodu zapalenia srddpiersia.

Dane

Klasyfikacja
Wada morfologiczna

Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10
100047 ; Q39.8

Kod ICD11

LB12.Y

*Zr6dto

orphanet
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